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Hipertension arterial pulmonar en nifios con sindrome
de Down y cardiopatia congénita. ¢Es realmente mas

severa?

Clara AVazquez-Antona,* Catalina Lomeli,** Alfonso Buendia,*** Jesus Vargas-Barrén*

Resumen

Objetivo: Comparar el comportamiento hemo-
dinamico, la severidad y reversibilidad de la hi-
pertensién arterial pulmonar en pacientes con
sindrome de Down y cardiopatia congénita (CC)
respecto a los sin cromosomopatia. Material y
métodos: Se estudiaron 30 pacientes con car-
diopatia congénita acianégena y cortocircuito
de izquierda a derecha, corroborados con eco-
cardiografia: 16 pacientes tenian sindrome de
Down y CC y el grupo control estaba formado
por 14 pacientes sin anormalidades cromoso6-
micas y con CC. La edad fue de x = 4.7 + 5.8
afos para el grupo con sindrome de Down y de
x = 5.3 + 4.5 afios para el grupo control. A todos
se les realiz6 estudio hemodindmico completo,
analisis estructural mediante angiografia pulmo-
nar en cufia magnificada (APCM) y prueba con
administracion de oxigeno. Resultados: El diag-
néstico mas frecuente fue comunicacion inter-
ventricular para el grupo control y de canal AV
comun para el grupo Down. La presion pulmo-
nar sistélica y media de la arteria pulmonar tu-
vieron valores muy similares en ambos grupos,
con un promedio de 84.87 + 13.16 mm Hg para
la presion sistélica en el grupo Down, y de 84.21
+22.05 mm Hg para el grupo control. Posterior-
mente a la aplicacion de oxigeno existio una
tendencia de incremento en la relacion Qp/Qs
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Summary

PULMONARY HYPERTENSION IN CHILDREN WITH DOwN's
SYNDROME AND CONGENITAL HEART DISEASE. | SIT REALLY
MORE SEVERE?

Objective: To compare the hemodynamic state,
the severity and reversibility of pulmonary arterial
hypertension (PAH) in patients with Down’s syn-
drome and congenital heart disease (CHD) with
respect to those without chromosomal pathologies.
Material and methods: 30 patients with congeni-
tal heart disease and left to right shunt were stud-
ied, corroborated by echocardiography; 16 patients
had Down’s syndrome and CHD and the control
group was constituted by 14 patients without chro-
mosomal abnormalities and with CHD. The age
was x = 4.7 + 5.8 years for the Down’s syndrome
group and x = 5.3 + 4.5 years for the control group.
All patients were subjected to a complete hemo-
dynamic study, as well as to structural analysis by
pulmonary wedge angiography (PWA), tested with
oxygen administration. Results: The most frequent
diagnosis was ventricular septal defect for the con-
trol group and common atrioventricular canal for
the Down’s group. The systolic and mean pulmo-
nary pressure depicted very similar values in both
groups, with an average of 84.87 + 13.16 mm Hg
for the Down’s group and 84.21 + 22.05 for the
control group. After oxygen administration, a ten-
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Hipertension arterial pulmonar en sindrome de Down

con la caida de las resistencias vasculares pul-
monares en ambos grupos, siendo mas impor-
tante en el grupo control. Durante la valoracion
mediante APCM no se observaron diferencias
en la valoracion cuantitativa en ambos grupos,
ni posterior a la angiografia con oxigeno. Con-
clusiones: A pesar que los pacientes con sin-
drome de Down presentan cardiopatias con
mayor predisposicién a desarrollar hipertension
arterial pulmonar irreversible como el canal atrio-
ventricular coman, el comportamiento hemodi-
namico de la HAP y durante el reto con oxigeno
fue similar en ambos grupos.

17

dency of increased Qp/Qs was found with a drop
in pulmonary resistance in both groups, but being
more important in the control group. During PWA
assessment no quantitative differences were ob-
served in PAH between both groups nor after the
angiography with oxygen administration. Conclu-
sions: Although patients with Down’s syndrome
present CHD with greater predisposition to devel-
op irreversible pulmonary arterial hypertension like
common atrioventricular canal, the hemodynamic
behavior of pulmonary hypertension and during
the challenge with oxygen was similar in both
groups.

(Arch Cardiol Mex 2006; 76: 16-27)

Palabras clave: Sindrome de Down. Hipertensién pulmonar. Angiografia pulmonar en cufia. Cardiopatias

congénitas.

Key words: Down’s syndrome. Congenital heart disease. Pulmonary wedge angiography. Hypertensive

pulmonary vascular disease.

Introduccion

| sindrome de Down es la anormalidad
E cromosomica mas frecuente, se presenta

en uno de cada 800 nacidos vivos.!
Aproximadamente el 40% de nifios con este sin-
drometienen alguna cardiopatiao malformacién
cardiaca congénita,? estaasociacion seincremen-
ta hasta el 62% cuando el andlisis se realiza en
pacientes hospitalizados.® Lamalformacion car-
diaca que mas se asocia es el defecto de la tabi-
cacion atrioventricular (canal AV).* En nuestro
medio la incidencia entre sindrome de Down y
cardiopatia congénita varia del 36%° al 58%,°
siendo la lesién cardiaca més frecuente sola o
asociada a otra cardiopatia, €l conducto arterio-
so permeable (PCA), seguida por la comunica-
cioninterventricular (CIV) einterauricular (CIA).
A diferencia de lo publicado en otros paises, €
canal AV sblo sereportaen cercadel 10% delos
casos. Otras malformaciones que se presentan
con menor frecuencia son la Tetralogia de Fa-
[lot, coartacion adrticay atresia tricuspidea.
Varios autores sugieren que los nifios con sin-
drome de Down pueden desarrollar cambios en
lavasculatura pulmonar en forma mas temprana
y que son rapidamente progresivos a diferencia
de nifios con cromosomas normalesy quetienen
defectos cardiacos congénitos similares,”® sin
embargo otros autores como Plett y Wilson®°
indican que si bien los nifios con sindrome de
Down tienen una alta incidencia de hiperten-
sion arterial pulmonar (HAP), esta hipertension
no es mas severa que la observada en pacientes
sin este sindrome.

Se haconsiderado quelamejor formade valorar
la severidad y reversibilidad de la HAP es me-
diante el cateterismo cardiaco a través de las
mediciones hemodindmicasy el andlisis estruc-
tural con la angiografia pulmonar en cufia mag-
nificada (APCM), lacual valoralos cambios es-
tructurales delavascul atura pulmonar basandose
tanto en mediciones como en la morfologia de
las fases arterial, capilar y venosa.lt

El objetivo de este estudio fue comparar el com-
portamiento hemodinémico, la severidad y re-
versibilidad de laHAP en pacientes con sindro-
me de Downy cardiopatia congénitade aquéllos
sin cromosomopatia, y su correlacion con lava
loracion de la anatomia vascular pulmonar ana-
lizada mediante angiografia pulmonar en cufia
magnificada.

Material y métodos

Se estudiaron 30 pacientes hospitalizados en €
servicio de Cardiologia Pediétrica del Instituto
Nacional de Cardiologia “Ignacio Chavez”, con
cardiopatia congénita acianégena y cortocircui-
to de izquierda a derecha, corroborado por clini-
cay ecocardiografia. Los pacientes fueron divi-
didos en dos grupos: € primero, formado por 16
pacientes portadoresdel sindromede Downy car-
diopatia congénita aciandégena y € grupo con-
trol formado por 14 pacientes sin anormalidades
cromosomicas y con cardiopatia congénita. El
rango de edad fue de 6 meses a 18 afios para e
grupo con sindrome de Down y de 9 meses a 13
afos para el grupo control. Fueron excluidos los
enfermos cuya evolucion fue desconocida.
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A todos los pacientes se les elabor6 historia cli-
nica compl eta, examen fisico, radiografia de t6-
rax, electrocardiogramay ecocardiogramacomo
parte del abordaje diagnéstico, posteriormente
se realiz6 estudio hemodindmico. El protocolo
a que fueron sometidos se dividi6 en 3 fases:

1. Estudio hemodinamico completo de acuerdo
con € tipo de cardiopatia con mediciones a
aire ambiente.

2. Andlisisestructural mediante APCM.

3. Prueba con vasodilatadores pulmonares (ad-
ministracion de oxigeno) con valoracion he-
modinamicay de APCM.

1. Anélisis hemodinamico.

En laprimerafase del estudio hemodinamico se
realizaron las mediciones a aire ambiente, se
colocaron catéteres venoso y arterial (se admi-
nistré heparina a la dosis de 50 a 100 unidades
por kilogramo de peso). Posteriormente setoma-
ron muestras para oximetrias de acuerdo al tipo
de cardiopatia para determinar los saltos volu-
meétricosy lapresenciade cortocircuitos. Serea
liz6 registro de presiones para obtener posterior-
mente los siguientes calculos hemodinamicos
paravalorar HAP:

« Gasto pulmonar total (GPT).

» Gasto pulmonar efectivo (GPe).

» Resistencias vasculares pulmonares y resis-
tencias pulmonarestotales (Rvp y Rpt) en uni-
dades Wood/m?.

» Resistencias vasculares sistémicas (Rvs).

» Relacion Rvp/Rvs.

» Relacion PAP/PAo.

Para el célculo de gastos se utilizé el método de
Fick con el consumo de oxigeno (VO,) calcula-
do,*? conociendo que en el cédlculo pueden in-
fluir varios factores como la sedacién, hemat6-
crito, colaterales, etc . Lasresistenciasvasculares
fueron medidas en unidades Wood/m?.

2. Andlisis estructural mediante APCM .

Se utiliz6 la técnica de enclavamiento directo
en la arteria pulmonar con catéter de Goodlabe
Lubin. El sitio de colocacion es el 16bulo infe-
rior derecho o izquierdo. Seinyecté 0.5a3 mL
de medio de contraste para valorar € segmento
de la vasculatura pulmonar que fue aislado. El
método de correccidn de magnificacion fue po-
sible porque €l nivel de latabla de rayos X fue
modificada, €l tubo fue separado 1.50 m de la

CA Véazquez-Antona y cols.

mesa utilizando de 60 a 70 Kv. Parainterpretar
lacineangiografiael tagarno fue separado de 1.8
a 2 metros de la pantalla, con lo que se obtiene
una magnificacion de 7 a 8 veces.®

La interpretacion de la APCM se basd en datos
objetivos como es el caso de las mediciones de
arterias proximales, venas paralobulares, arterias
monopediales y tiempo de llenado capilar y da-
tos subjetivos que valoraron la morfologia de la
vasculatura pulmonar de fase arterial, de llenado
capilary venosa(Fig. 1). Lafasearteria sevaor6
con €l llenado de |as arterias paral obul ares segui-
dapor las arterias monopedial es 0 vasos supernu-
merarios que son agquellos vasos que nacen de las
arterias musculares o paralobulares sobre el an-
gulo derecho (la cuenta fue redlizada a una dis-
tancia de 10 mm de las arterias musculares). La
mancha capilar normal debe ser homogénea y
completa ademés de rodear a todas las arterias
distales de los I6bulos. Finamente fue valorada
lafase venosay €l tiempo de llenado capilar que
es desde que inicia la mancha capilar hasta que
aparecelaprimeravenadrenando al atrioizquier-
do hacia e angulo izquierdo. En la morfologia
normal la fase arterial presenta un llenado tem-
prano delavenaparalobular. Lavaloracion delas
arterias estan en relacion a su tamafio, disminu-
cion gradual del calibrey arborizacién. De acuer-
do a estos datos la valoracion morfolégica de la
angiografia pulmonar en cufia se clasificaen nor-
mal, regular y malaanatomia (Tablall).

Las mediciones que se redlizaron y que ya han
sido establecidas previamente fueron las siguien-
tes(Fig. 2):

» Relacion venalarteria (normal: 1/1)

» Diametro delasarterias monopediales (> 300
micras).

e Laamputacion o cortetemprano delasarterias
(lalongitud de un vaso esde 1.5 a2.5 mm).

» Tiempo de circulacion pulmonar (normal: <
0.6 segundos).

3. Prueba con vasodilatadores pulmonares.
LaUltimafase del estudio corresponde ala prue-
ba de reactividad pulmonar con la aplicacién de
oxigeno como vasodilatador pulmonar. Se colo-
c6 a paciente unamascarillacon O, a 100% du-
rante 10 minutosy setomaron nuevamente mues-
tras para oximetrias y registro de presiones con
una nueva medicion de los célculos hemoding
micos. Findmente se realiz6 una nueva APCM
con nuevas mediciones y analisis morfol égico.

www.archcardiolmex.org.mx
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Fig. 1. Angiografia pulmonar en cufia magnificada
(APCM). En (A) se observa la fase arterial, con el
llenado de las arterias proximales que muestran dis-
minucion gradual de calibre y adecuada arborizacion.
En la fase capilar (B) se observa una mancha capilar
homogénea y completa que rodea a todas las arte-
rias distales de los I6bulos, lo que representa la ana-
tomia normal. En (C) se muestra la fase venosa y el
tiempo de llenado capilar que es desde que inicia la
mancha capilar hasta que aparece la primera vena
drenando al atrio izquierdo hacia el angulo izquierdo.

19

Analisis estadistico

Para el andlisis estadistico se utiliz6 la prueba
de rangos sefidlados y pares igualados de Wil-
coxon, posteriormente con la administracién de
O, debido alareduccion del numero de pacien-
tes con cada grupo se utilizé la prueba de U de
Mann-Whitney que es una prueba no paramétri-
ca para muestras pequefias.

Resultados

Ambos grupos fueron similares en relacién con
laedad, peso y talla, sin encontrar una diferen-
cia estadisticamente significativa (p < de 0.05)
(Tablall). S6lo en el grupo de Down se encontré
como hallazgo predominio del sexo femenino.
Enrelacion con €l diagndstico lamayor frecuen-
ciafue de CIV para el grupo control y de canal
AV (de estos cuatro pacientes ademas con PCA)
para el grupo Down (Tabla I11). En ambos gru-
poslaHAPfuesevera.

Valoracion hemodindmica

Sn oxigeno. No se encontré diferencia estadis-
ticamente significativa durante la valoracién
hemodinamica de la HAP, de tal manera que €l
comportamiento fue de la misma severidad en
ambos grupos. Unicamente en relacion a flujo
sistémico y pulmonar, se observé mayor flujo
pulmonar en €l grupo control, traducido por una
Qp/Qs mayor de 1.5 (p = 0.02). La presion pul-
monar sistélicay media de la arteria pulmonar
tuvieron valores muy similares en ambos gru-
pos, mostrando HAP severa (Tabla 1V). A pesar
gue el valor de las Rvp fue mayor parael grupo
Down que para el grupo control (13.11 + 11.5
U/m?vs9.25 + 5.4 U/m?) no fue estadisticamente
significativo. La relacion entre las resistencias
vasculares pulmonares y sistémicas fue ligera-
mente mayor en el grupo con sindrome de Down,
sin que mostrara significancia estadistica.

Con aplicacion de oxigeno. Lavaloracién hemo-
dindmica con la administracién de oxigeno se
realiz6 solo en 11 pacientes del grupo Downy en
13 pacientes del grupo control (Tabla IV), este
factor fue tomado en cuenta d redlizar el andlisis
estadistico. EI comportamiento hemodinamico
fue similar en ambos grupos. Se observé una cai-
dade las resistencias vasculares pulmonares con
incremento del Qp/Qs en & grupo contral, sin
embargo al valorar larelacion entre tres resisten-
cias pulmonaresy sistémicasy entre presién pul-
monar y adrtica no se observaron cambios en re-
lacion alos pacientes con sindrome de Down.

Vol. 76 Numero 1/Enero-Marzo 2006:16-27
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Angiografia pulmonar en cuiia magnificada.

Valoracion cuantitativa

Sn oxigeno. En la valoracién angiogréfica sin
laaplicacion de oxigeno se observo quelas arte-
rias proximales fueron del mismo diametro en
ambos grupos; larelacion V/A fuede 1.1:1 para
el grupo Downy parael grupo control. Las arte-
rias monopediales mostraron en ambos grupos
un valor superior a 600 micras con un tiempo de
llenado capilar de 0.9 segundos para el grupo
Down y de 1.1 segundos para el grupo control

(Tabla V). Estos datos concuerdan con los datos

Tabla I. Morfologia de la vasculatura pulmonar (APCM).

CA Véazquez-Antona y cols.

hemodinamicos que indican HAP severaen am-
bos grupos.

Con aplicacion de oxigeno. Durante la valora-
cién con oxigeno se observo en e grupo Down
una discreta disminucion del calibre de las arte-
rias monopediales, no asi para € grupo control,
sin embargo no se encontré significancia estadis-
tica, lo mismo para el tiempo de llenado capilar
quedisminuyé de0.9a0.7 enel grupo Downy de
1.1al.0end grupo control (TablaV). Al analizar
el comportamiento después de la aplicacién con
O, no exigtio diferencia entre ambos grupos.

Normal Regular Mala
Arterias Normales Dilatadas Tortuosas
Disminucién del calibre
de las arterias Gradual Abrupta Abrupta
Arborizacion Normales Escasas Muy escasas
Mancha capilar Normal Incompleta Ausente

APCM = Angiografia pulmonar en cufia magnificada

GEOMETRIC: MH
sTEMOTIC LEN. 8

i
sTENOTIC DIA, 1.6 E.E
4.1

tEFERENCE DIA. of
JIAMETER OCCLUSION

iREA OCCLUSION -371
DENSTTOMETRIC:

yTENOTIC AREA 1326.9

{EFERENCE ARER 188.4

iREA OCCLUSION -¥4

7

GEOMETRIC:
STENOTIC LEN. 1 1
STENOTIC DIA. [g:g 2.2
'EEF[EEHEE DIA. ;
DIAMETER OCCLUSION B
AREA OCCLUSION B

DENSITOMETRIC:
STENOTIC AREA 1086.9
REFERENCE AREA 1086.9
AREA OCCLUSION #

Fig. 2. En (A) se muestra la medicion de la arteria proximal y la amputacién o corte temprano de las arterias y
en (B) la medicion de la vena paralobular para posteriormente calcular la relacion vena/arteria. La flecha indica
el catéter tomado como medicién de referencia.

www.archcardiolmex.org.mx
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Valoracion morfoldgica

Grupo control. Se analizé la morfologia de la
vasculatura pulmonar en base a los parametros
previamente citados sélo en 10 pacientes del
grupo control (Fig. 3); sin administracion de O,
se observé anatomianormal s6lo en uno, regular
en 2 y mala anatomia en 7; con administracion
de O, los pacientes con anatomia regular mejo-
raron mostrando anatomia normal, no asi los
pacientes con mala anatomia ya que solo 3 me-
joraron su anatomia considerandose regul ar des-
pués de la administracion de O,.

Al correlacionar |os hallazgos morfol 6gicos con
los pardmetros hemodinamicos se observé que
el paciente que presenté morfologiaregular que
mejora con oxigeno, la HAP era moderada con
caida importante de las resistencias vasculares
pulmonares.

De los pacientes con mala anatomia que mejo-
ran a anatomia regular posterior ala aplicacion
de oxigeno, en dos de ellos se observé caida de
las Rvpy €l otro persistié con Rvp altas.

Los seis pacientes que mostraron mejoria de la
APCM posterior alaaplicacién de oxigeno fue-
ron llevados a tratamiento quirdrgico con ade-
cuada evolucién y regresion de la presién pul-
monar a valores normales, a excepcion del
paciente con anatomiaregular y RVP que persis-
tieron altas, quien se mantiene con HAP mode-
rada a 10 afios de la cirugia.

Los diagndsticos de los cuatro pacientes con
mala anatomia y que no presentaron cambios
fueron: tronco arterioso tipo |, canal atrioventri-
cular comin y dos pacientes con CIV amplia.
Todos tenian HAP severa con PSAP entre 79 y
140 mm Hg.

L os datos generales de la valoracién hemodinég
micay angiografica asi como del tratamiento y
evolucion se muestran en la Tabla VI.

Grupo Down. La morfologia de la vasculatura
pulmonar se analizé en 13 pacientes de este gru-
po (Fig. 4). Tresde ellos presentaron buenaana-
tomia antes y después de la administracion de

1
Normal (1) / Normal (3)
Regular (2) 3 Regular (3)
.

> Mala (4)

Mala (7)

Fig. 3. Valoracion morfologica con O, (APCM) grupo
control n = 10.

21

O, y fueron llevados a cirugia; estos pacientes
presentaron PSAP entre 60 y 75 mm Hg y Rvp
entre4y 11 UW/m? que disminuyeron posterior
ala aplicacion de oxigeno y fueron llevados a
tratamiento quirdrgico. Cinco pacientes presen-
taron regular anatomiay posterior ala adminis-
tracion de O,, solo en 4 mejoro la anatomia. La
PSAP de estos pacientes varié de 40 a 100 mm
Hg, todos tenian Rvp mayores de 10 U/m? con
caida posterior alaaplicacion de O,. Fueron lle-
vados atratamiento quirdrgico con manejo para
HAP en el postoperatorio temprano y regresion
de la HAP; un paciente fallecio por sepsis. El
paciente con anatomia regular que no presento
respuesta alaadministracion de O, se considero
fuera de tratamiento quirdrgico.

En cinco pacientes se observé angiografia pul-
monar en cufia con mala anatomia, delos cuales
s6lo dos mostraron respuesta satisfactoria a la
administracion de O,, uno de ellos paso aregular
y otro a buena anatomia (Fig. 5A) y fueron so-
metidos atratamiento quirdrgico, ambos pacien-
tes presentaron en el postoperatorio crisis hiper-
tensivas manejados con vasodilatadores, con
evolucion postoperatoria adecuada, mantenien-
do durante el seguimiento PSAP alrededor de 40
mm Hg, losdiagnésticoseran de CIV y CIA méas
PCA (Tabla VII).

Tres pacientes con mala anatomia permanecie-
ron sin cambios después de laadministracion de
O, y fueron considerados fuera de tratamiento
quirdrgico (Fig. 5B). Los diagndsticos que pre-
sentaban estos pacientes fueron: Canal AV com-
pun, PCA y €l tercero CIV masPCA. LasRvp de
32, 46 y 20 UW/m? respectivamente, con PSAP
entre 90y 100 mm Hg.

En este grupo en general se observo que el 69%
presenté mejoria de la morfologia posterior ala
aplicacion de O,, considerandose solo el 31%
fuera de tratamiento quirdrgico mientras que en
€l grupo control larespuestaalaadministracion
de O, fue del 60% y se considero fuera de trata-
miento quirdrgico el 40%.

Discusion

Las implicaciones quirargicas de hipertension
arterial pulmonar (HAP) y enfermedad vascul ar
pulmonar obstructiva (EV PO) secundariaacar-
diopatias congénitas fueron reconocidas a prin-
cipios de los afios 50.151¢ En 1958 Heath and
Edwards!” realizaron la descripcion patolégica
de los cambi os vascul ares pulmonares que ocu-
rren en pacientes con defectos septales congé-
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Tabla Il. Datos generales.

CA Véazquez-Antona y cols.

Tabla Ill. Tipos de cardiopatias congénitas.

Variables Down Control Valor de p = Diagnostico Down Control
NUmero 16 14 NS
CIv 3 8
Edad (afios) x = 4.7 + 5.8 afios x = 5.3 £ 4.5 afios PCA 3 1
(6 meses — 18 afios) (9 meses — 13 afios) NS Canal AV + PCA 6 1
Género Femenino = 11} 5 5., FEMenino =5 }O 5.1 CIV + PCA 3 2
Masculino = 5 =" Masculino =9 e NS PCA + CIA 1 1
Peso (kg) x =15.7 + 14.7 x=17.7+13.2 TC Tipo 1 0 1
(3.8 - 54 kg) (6.3 - 45.5 kg) NS Total 16 14
Talla (m) x =0.92 + 0.33 x =0.98 + 0.28
(0,54 - 157 m) (0,75 - 156 m) NS CIV = comunicacion interventricular, PCA = persistencia de con-
ducto arterioso, Canal AV = canal atrioventricular comun, CIA =
comunicacion interauricular, TC = tronco arterioso comun.
Tabla IV. Valoracién hemodinamica.
Sin oxigeno Con oxigeno
Down N = 16 Control N = 14 P= Down Control P=
PSAP x =84.87 + 13.6 x =84.21 + 22.05 0.67 No.=11x=78.2 + 26.8 No =13 x =75.6 + 23.9 0.75
(60 - 104) (54 - 164) (40 - 124) (44 - 124)
PMAP x=64.33+ 115 x =60.15 + 17.84 0.46 No.=11x=56.4+22.8 No.=12x=525+195 0.71
(42 - 84) (32 - 95) (25 - 95) (25 - 82)
Rvp x=13.11+115 x =9.25+5.40 0.5 No.=11x=10.4 +13.2 No.=12x=5.7+5.8 0.51
(10.9 - 46) (3.3 -24) (1.0 - 42.9) (04 - 19)
Rp/Rs x=0.91+0.31 x =0.88 +0.34 0.77 No.=6 x =0.52 + 0.46 No =8 x =0.58 + 0.43 0.84
(0.40 - 1.3) (0.3-1.3) (0.10 - 1.3) (0.12 - 1.3)
PAP/Pao x =0.96 + 0.09 x =0.92 +0.20 0.81 No=10x=0.81+0.18 No.=9%x=0.82+0.16 0.87
(0.83 - 1.20) (0.65 - 1.30) (0.45 - 1.05) (0.06 - 1.0)
Qp/Qs x =0.95+0.27 x =1.51+0.65 0.02 No.=9x=214+1.4 No=11x=3.49+1.94 0.12
(0.6 - 1.8) (0.6 - 2.7) (0.40 - 5.0) (1.10 - 6.20)

PSAP = presion sistdlica de la arteria pulmonar, PMAP = presion media de la arteria pulmonar, Rvp = resistencias vasculares pulmonares, Rp/Rs = relacion entre
resistencias vasculares pulmonares y sistémicas. PAP/Pao = relacion entre presion pulmonar y sistémica, Qp/Qs = relacién entre gasto pulmonar y sistémico.

Tabla V. Valoracién cuantitativa de la angiografia pulmonar en cufia magnificada (APCM).

Sin oxigeno Con oxigeno
Down Control P Down Control P
Arterias No. =10 No. =10 0.72 No. =10 No. =10 0.47
proximales x =3218.0 +569.0 x =3254.0 + 664.0 X = 3419.8 + 1035.1 x = 3666.1 + 966.5
(micras) (2300 - 4620) (1650 - 4620) (2284 - 5370) (2709 - 4950)
Venas No. =10 No. =10 0.89 No. 10 No.=9 0.42
paralobulares  x =3599.0 + 1286.0 x = 3685.0 + 934.0 x = 3837 + 1322.8 x =3936.2 + 1246.4
(micras) (1363 - 6416) (2475 - 5130) (2730 - 7071) (1697 - 5220)
Arterias No. =10 No. =10 0.75 No. =10 No. =10 0.1
monopediales  x = 692.0 + 199.0 X = 684.3 + 376.0 x =568.3 + 211.0 X = 782.3 + 305.6
(412 - 1283) (110 - 1283) (282 - 1026) (416 - 1320)
Tiempo de No. =10 No. =10 0.33 No. =10 No. =10 0.06
llenado capilar x =0.96 + 0.34 x =1.18 + 0.52 x=0.72+0.25 x =1.03 + 0.50
(seg) (0.54 - 1.60) (0.42 - 2.50) (0.33-1.17) (0.40 - 2.20)

nitosy presién arterial pulmonar elevada. A prin-
cipiosdeladécadadelos 60 De Micheli y colst®
establecen que las alteraciones histoldgicas de
la capa media, en presencia de hipertension ar-
terial moderaday de la capa media e intimade
las arterias pulmonares en presencia de hiper-

tension severa, son producidas por las condi-
ciones circulatorias particulares del lecho vas-
cular pulmonar. Durante los pasados 30 afios,
cardiélogosy cirujanos realizaron pruebas para
determinar la edad 6ptima de intervencion qui-
rirgica y evitar el desarrollo de hipertension
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arterial pulmonar. Inicialmente los datos obte-
nidos sugerian que los cambios vasculares pul -
monares eran generalmente reversibles dentro
delos primeros 24 meses de vida, pero estudios
mas recientes han confirmado que estos cam-
bios pueden ocurrir incluso dentro de los pri-
meros 12 meses de edad, particularmente con
canal auriculo-ventricular comun.1°2°

La valoraciéon hemodindmica preoperatoria de
la hipertensién arterial pulmonar es importante
en muchos tipos de cardiopatias congénitas; |os
signosy sintomas que se presentan en ocasiones
no se correlacionan con el grado de enfermedad
vascular pulmonar y es clinicamente dificil de-
finir en qué pacientes se presentaramejoriadela
HAP posterior a tratamiento quirdrgico.

El cateterismo cardiaco es considerado como el
mejor método para valorar € comportamiento
hemodindmico delaHAPY lasresistencias vas-
culares pulmonares a pesar de que tiene limita-
ciones. Una de €llas es en relacion a céculo
tedrico del consumo de oxigeno utilizado en €l
calculo de gastos pulmonares y sistémicos, ade-
més del uso delaférmulade Poiseuille’scuando
se calculan lasresistencias vascul ares pulmona-
res.’2?! |a biopsia pulmonar también tiene un
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papel importante, sin embargo algunos grupos
han fundamentado una pobre correlacién entre
los estudios hemodinamicosy los cambios de la
estructura pulmonar, ademas de ser un procedi-
miento quirdrgico que presenta complicaciones
y puede no ser predictor de operabilidad.’®?

Es conocido que en respuesta aflujo y presiones
€levadas secundarias a cortocircuito arterioveno-
so por cardiopatia congénita ocurren anormali-
dades estructurales progresivas en € lecho vas-
cular pulmonar que modifican la morfologia
normal, estas alteraciones pueden ser observa-
das através del analisis morfoldgico y cuantita-
tivo de la APCM. Como ha sido puntualizado
por Hoffman? y Rabinovitch,* es de considera-
blevalor s el estado estructural de lavasculatura
pulmonar es valorada a mismo tiempo del cate-
terismo cardiaco con la finalidad de identificar
aquellos casos con enfermedad vascular pulmo-
nar obstructiva (EVPO) que pueden permanecer
sin cambios 0 incluso empeorar y que no son can-
didatos a tratamiento quirargico, de aguellos que
pueden obtener el beneficio de la cirugia con re-
gresiondelaHAPyY EVPO.31425\Wjlsony cols.
demostraron que cuando |os parametros hemodi-
namicos y los obtenidos por APCM son concor-

Tabla VI. Datos de valoracion angiografica, hemodinamica y tratamiento del grupo control.

APCM PSAP
Diagnéstico APCM con O, PSAP Con O, RVP RVP/O, Tipo de cirugia Evol. postquirug. Evolucién a largo plazo
1 CIv B B 85 55 4.5 0.4 Cierre de CIV (1991) NTG 1 dia ECO 2002: sin HAP.
Clase funcional |
2 CIv R B 54 50 6.6 1.3 Cierre de CIV (1992) No vasod. Abandond la consulta
3 CIv R B 60 44 5.5 0.6 Cierre de CIV (1992) No vasod. ECO 1993: sin HAP.
Abandond la consulta
4 CIV + M R 66 66 10.6 2.8 Cierrede CIV + CIA No vasod. ECO 20083: sin HAP.
CIA (1992) Clase funcional |
5 CIv M R 90 75 10 3.8 Cierre de CIV (1994) Vasodilatador ECO 1998: sin HAP
por 5 dias.
6 CIV + M R 102 88 12.2 11.2 Cierre de CIVy PCA Vasodilatador CIV residual PSAP 70 mm
PCA (1992) 36 h Hg en eco del 2002,
en tto. con hidralacina
7 Clv M M 140 124 24.4 199 Fuera de cirugia — Ultima consulta en 1996,
(1994) sin ecocardiograma
8 Tronco M M 100 94 3.3 1.09 Fuera de cirugia — Ultima consulta 2001.
(1993) Clase funcional Il. HAP
severa
9 CIv M M 79 92 10 (-)  Fuera de cirugia — Ultima consulta 1996.
(1992) Clase funcional Il. HAP
severa.
10 CIv M M 80 100 3 5.8 Fuera de cirugia — Abandond la consulta

(1992)

un mes después de su
hospitalizacion

CIV = comunicacion interventricular, CIA = comunicacion interauricular, APCM = angiografia pulmonar en cufia magnificada, PSAP = presion sistélica de
la arteria pulmonar, O, = oxigeno, Rvp = resistencias vasculares pulmonares, HAP = hipertension arterial pulmonar.
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dantes, los cambios estructuraes de la enferme-
dad vascular pulmonar son precisos y pueden
considerarse como un importante predictor de la
enfermedad sin necesidad de que se realice biop-
sia pulmonar. Los datos morfol 6gicos de mayor
importancia en la valoracion son la disminucion

Normal (3) » Normal (8)
4
1
Regular (5) » Regular (2)
/
3 »
Mala (5) » Mala (3)

Fig. 4. Valoracion morfoldgica con oxigeno (APCM)
grupo Down n = 13.

CA Véazquez-Antona y cols.

gradual delasarterias, unaadecuadaarborizacion
y lamanchacapilar. Cuando |as arterias muestran
amputacion temprana, poca arborizacion y una
mancha capilar incompleta (mala anatomia) es-
tos hallazgostienen unaadecuada correlacién con
resistencias pulmonares elevadas. Ravitnovich?®
en uno de sus estudios iniciales clasifica los ha-
Ilazgos de la APCM en tres grupos, |lamado €l
“ABC" de la hipertensién pulmonar, en donde
correlaciona los hallazgos patolégicos de la
APCM con €l flujo, presiony resistencias pulmo-
nares. En el presentetrabaj o no observamos, como
previamente se hareportado, unacorrel acion ade-
cuadaentre presiény resistencias pulmonarescon
los hallazgos morfol 6gicos de la APCM, ya que
por los valores hemodinamicos encontrados to-

Tabla VII. Datos de valoracion angiogréafica, hemodinédmica y tratamiento del grupo con sindrome de Down.

Diagnds- AP APCM/ PSAP Evolucién
Pac. tico CM O, PSAP /0, RVP  RVP/O, Cirugia postquirtrgica  Evolucién a largo plazo
1. CIv B B 72 68 4.35 1.0 Cierre de CIV Buena Falleci6 dos meses
(1992) después por neumonia
2. PCA B B 60 56 6.80 2.5 Lig. de PCA (1992) Abandoné la consulta un
mes después de Cx.
3. CanalAV+ B B 73 70 4.5 — Correccion total Vasodilatador ECO 1996: PSAP
PCA (1993) 72 horas 47 mm Hg
4. PCA+CIA R B 82 40 6.0 1.0 Cierre de CIA, CIV Vasodilatador Sélo acudi6 a consulta un
+ CIV y Lig. de PCA (1992) 4 dias y mes después de Cx.
captopril Clase |, sin ECO control.
5. CIV+PCA R B 80 70 14.3 10.6 Cierre de CIV + Vasodilatador ECO 2003: sin HAP.
PCA (1994) por 48 hrs. Clase funcional |
6. CanalAV+ R B 100 100 14.6 6.5 Correccion total Vasodilatador/ ECO 1996: PSAP de
PCA (1992) Captopril control 23 mm Hg.
5 dias Clase funcional |
7. CanalAV+ R B 96 96 10.9 — Cierre de PCA Vasodilatador/ Present6 a los 11 dias de
PCA (1994) Captopril la cirugia neumotérax e
por 7 dias infeccion por
pseudomona y fallecio
8. PCA+CIA R R 100 100 12 10 Fuera de Cx (1992) — ECO 1994: con PSAP de
88 mm Hg
9. CIV+PCA M R 75 75 4.0 3.9 Cierre de CIV + Vasodilatador  CIV residual con PSAP
PCA 7 dias de 42 mm Hg en ECO
de control (2002)
10. CIv M B 69 69 5.3 1.9 Cierre de CIV Vasodilatador ~ Sin tratamiento médico
(1994) 18 horas. con PSAP de 40 mm Hg
en ECO de control (2001)
11. PCA M M 93 93 46.5 25.0 Fuera de Cx. (1992) - ECO 2002: PSAP de
70 mm Hg, en
tratamiento con digital
12. Canal AV M M 100 100 32 42 Fuera de Cx. (1992) — Abandond la consulta un
afio después de su
valoracion inicial, no se
realiz6 nuevo ECO,
clase funcional |
13.CIV+PCA M M 104 104 20 18 Fuera de Cx. (1994) — Sin tratamiento médico.

Abandond la consulta 4
meses después de
realizar el diagnéstico
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con Oxigeno
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Fig. 5. Angiografia pulmonar en cufia magnificada (APCM) con reto con oxigeno. En (A) se muestra un ejemplo de mala anatomia con
respuesta favorable a la administracion de O,, obsérvese como la mancha capilar se vuelve completa y homogénea con disminucion
gradual de las arterias proximales que previamente mostraban amputaciéon temprana con mala arborizacion y mancha capilar
incompleta o “parchada”. En (B) se observa otro caso sin respuesta al reto con oxigeno. Obsérvese que no existe una arborizacion

adecuada y la mancha capilar es incompleta antes y después del oxigeno.

dos | os pacientes deberian tener mala anatomia;
observamos que en laanatomiavascular pulmo-
nar normal las resistencias vasculares pulmona-
res fueron menores a 6U/m2, mientras que en la
anatomia regular las Rvp variaron entre 6 y 10
U/m?, sinembargo enla“mala’ anatomiano exis-
tié en lamayoria de los casos concordancia con
la valoracion hemodinamica.

El reto con vasodilatadores pulmonares, en este
caso el oxigeno, ayuda a definir cuando estos
cambios pueden ser reactivos y por lo tanto re-
versibles como se muestraen el presentetrabajo,
en donde se observamejoriadelamorfologiade
lavasculatura pulmonar en aproximadamente la
mitad de los casos de ambos grupos, por lo que
pueden ser llevados a tratamiento quirdrgico
pacientes que inicialmente eran considerados
fueradecirugia. A excepcidn de un paciente que
persistié con HAP durante el seguimiento, en el
resto de los pacientes la evolucién fue adecua-
da, con regresiéon delaHAP. Laexperienciacon
nuestro grupo de trabajo apoya estas observa-
ciones,**considerando quelaAPCM ayudaapre-
decir qué pacientes tendran reversibilidad de los
cambios en lavascul atura producidos por laHAP
y la evolucién postoperatoria, definiendo ade-
mas qué pacientes pueden ser susceptibles de
presentar crisis hipertensivas pulmonares en €l
postoperatorio inmediato.

Es conocido que entre mas compleja seala car-
diopatia 0 méas importante el cortocircuito arte-

riovenoso inicial, los pacientes tienen mayor
posibilidad de presentar EV PO que los convier-
te en inoperables a menor edad, como en €l de-
fecto del tabique atrioventricular que durante la
infancia tienen resistencias altas, flujo hemodi-
namico bajo y avanzada enfermedad a nivel de
laestructura vascular pulmonar.?® Un hecho im-
portante en este trabajo es que laHAP encontra-
da en ambos grupos fue severa, independiente-
mente del tipo de defecto, consideramos que
estos resultados representan la evolucion natu-
ral delaHAP en pacientes mayores.

Por otro lado, los pacientes con sindrome de
Down desarrollan en forma precoz HAP, aun en
ausencia de cardiopatia congénitay se han emi-
tido algunas hipétesis para explicarla. Cooney
y Thurlbeck?” demostraron la presencia de anor-
malidades en €l desarrollo pulmonar con dismi-
nucion en el nimero de alvéolos en relacion a
los acinos y un area de superficie alveolar pe-
guefia, 10 que acompafiada de una pérdida de
capilares es responsable del agravamiento de la
HAP en estos pacientes. También presentan dis-
funcién de la ventilacion y obstruccion de las
vias aéreas superiores secundaria a adenoides,
laringomalacia, apnea obstructiva del suefio,
hipertrofiadelalenguay macizo facial pequefio
gue causan hipoxemia crénica, lo que aunado a
la hipotonia con la que cursan estos pacientes
provoca la posible ausencia de involucion del
patron vascular fetal y evolucion directa a la
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EVPO. Otros autores como Yamaki y cols® de-
mostraron que los pacientes con sindrome de
Down tienen ademéas adel gazamiento de la capa
mediade |as arterias, |o que favorece la prolife-
racion fibrosa de la capa intima. Ademéas se ha
observado que cuando estos pacientes tienen
cardiopatia presentan asociacion a PCA con
mayor frecuencia, o que también predispone a
desarrollo precoz de laHAP y a mayor severi-
dad.’® Estaasociacién de cardiopatiay PCA tam-
bién se demuestra en el presente trabajo.

Nosotros observamos que a pesar de que en €l
grupo con sindrome de Down se presentan car-
diopatias con mayor predisposicién a desarro-
llar hipertension arterial pulmonar irreversible
como €l canal atrioventricular comun, el com-
portamiento hemodinamico delaHAP fue simi-
lar alos nifios con cromosomas normales, adife-
renciadelo reportado por Clappy cols,® quienes
reportan que los nifios con sindrome de Down 'y
canal AV tienen unaelevacion mayor delasRvp

CA Véazquez-Antona y cols.

y répida progresion de la EVPO que los nifios
con cromosomas normales. Los hallazgos en re-
lacién a una mejor respuesta a la aplicacion de
oxigeno del diametro de las arterias monopedia-
les en e grupo Down, hace suponer que estos
pacientes pudieran presentar un componente mas
reactivo. Estos hallazgos pueden ser importan-
tesen laclinicay en el mango quirargico, to-
mando en cuenta que cuando son sometidos a
cirugia en el momento oportuno su evolucién es
satisfactoria, sin embargo es importante tener
presente que las complicaciones extracardiacas
pueden presentarse con mayor frecuenciaen los
pacientes con esta cromosomopatia y ocasionar
mala evolucion,®* como sucedié con dos pacien-
tesquefallecieron en el perioperatorio por com-
plicaciones infecciosas.

Es importante mencionar que en ambos grupos
la valoracion cuantitativa y morfolégica de la
APCM fue un parametro determinante como pre-
dictor de enfermedad vascular pulmonar.
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