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RESUMEN

Objetivos: Evaluar las caracteristicas clinicas y epidemioldgicas de las cardiopatias congénitas (CC)
en pacientes con sindrome de Down (SD). Asimismo, conocer los diferentes tipos de tratamiento
e identificar las complicaciones y mortalidad en este grupo de pacientes atendidos en el Instituto
Nacional de Salud del Nifio (INSN) Brefia en el periodo 2021-2023. Materiales y métodos: Estudio
observacional, descriptivo y retrospectivo. Se revisaron historias clinicas de pacientes menores de
18 afios con SD y diagnostico confirmado de CC, utilizando datos del programa Gestion Med del
INSN. Las variables incluyeron tipo de CC, comorbilidades, tratamiento (médico, quirirgico o
intervencionista), complicaciones y mortalidad. El analisis estadistico se realizd con el programa
SPSS version 23. Resultados: De 456 pacientes, se encontrd que 196 (42,9%) presentdé CC, en
especial mujeres (60,7 %), con un promedio de edad de 3,6 afios (0,5 - 13 afios). Las CC acianoticas
fueron mas frecuentes (93,9 %), especialmente la comunicacion interventricular (51,5 %). El
abordaje quirurgico fue el tratamiento predominante (72,4 %), seguido por el intervencionista
(15,8 %) y médico (11,8 %). La mortalidad general fue 7,7 %, siendo mayor en pacientes tratados
médicamente (5,1 %). E1 32,7 % de los pacientes presenté complicaciones, tipo neumonia, arritmias
y sepsis, con un 69,6 % de los casos de neumonia requiriendo ventilacion mecanica en la UCI.
Conclusién: Las CC aciandticas son las mas frecuentes en pacientes con SD, con predominio del
tratamiento quirtrgico. Aunque la mortalidad fue baja, las complicaciones graves como neumonia
y sepsis siguen siendo preocupantes. Estos hallazgos aportan informacion clave para optimizar el
tratamiento resaltando la importancia del manejo multidisciplinario y seguimiento especializado en
este grupo.

Palabras clave: Cardiopatias Congénitas; Sindrome de Down; Morbilidad; Insuficiencia Cardiaca;
Cateterismo Cardiaco. (Fuente: DeCS BIREME).

CLINICAL AND EPIDEMIOLOGICAL CHARACTERISTICS OF CONGENITAL HEART
DISEASE IN PATIENTS WITH DOWN SYNDROME ATTENDED IN A NATIONAL
PEDIATRIC INSTITUTE IN PERU, 2021-2023

ABSTRACT

Objectives: To evaluate the clinical and epidemiological characteristics of congenital heart disease
(CHD) in patients with Down syndrome (DS), to describe the treatment and to determine the
complications in this group of patients attended at Instituto Nacional de Salud del Nifio (INSN)
Brefa between 2021 and 2023. Materials and Methods: It is an observational, descriptive and
retrospective study. Medical records of pediatric patients under 18 years with DS and a confirmed
diagnosis of CHD were reviewed, using data from Gestion Med, a INSN program. Variables included
the type of CHD, comorbidities, management (medical, surgical, or interventional), complications
and mortality. Data analysis was performed using SPSS version 23. Results: From 456 patients with
DS, 196 (42.9%) presented CHD, with a predominance of females (60.7%). The mean age was 3.6
years (0.5 - 13 years). Acyanotic CHDs were the most frequent (93.9%), particularly ventricular
septal defect (51.5%). Surgical management was the predominant treatment (72.4%), followed by
interventional (15.8%) and medical (11.8%) treatments. Overall mortality was 7.7%, and higher
among medically treated patients (5.1%). Complications, such as pneumonia, arrhythmias, and
sepsis were observed in 32.7% of patients. A 69.6% of cases with pneumonia required mechanical
ventilation at the ICU. Conclusion: Acyanotic CHDs are the most frequent diseases in patients
with DS, with a predominance of surgical management. Although overall mortality was low, severe
complications such as pneumonia and sepsis are alarming. These findings provide key insights to
optimize treatment, since they highlight the importance of multidisciplinary care and specialized
follow-up in this group of patients.

Keywords: Heart Defects; Congenital; Down Syndrome; Morbidity; Heart Failure; Cardiac
Catheterization. (Source: MeSH NLM).
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Cardiopatias congénitas y sindrome de Down

INTRODUCCION

El sindrome de Down (SD) o trisomia 21 es una condicion genética
causada por la presencia de una copia adicional del cromosoma 21, lo
que origina rasgos faciales caracteristicos, discapacidad intelectual,
baja estatura, hipotonia y estd asociada a otras malformaciones
congénitas en diversos oOrganos.! Es una de las aneuploidias
autosémicas mas comunes que afecta, aproximadamente, uno de
cada 800 nacidos vivos a nivel mundial, aunque esta cifra puede
variar segun la edad materna.>?® El diagnodstico del SD es, sobre todo,
clinico y se confirma mediante estudios de citogenética, los cuales
permiten identificar los mecanismos mas comunes, como la trisomia
21 libre, las translocaciones robertsonianas y los mosaicismos.*’
En Pert, el Instituto Nacional de Salud del Nifio (INSN) Breiia, es
uno de los principales centros nacionales que brinda diagnostico y
manejo de enfermedades genéticas y errores innatos del metabolismo
en pacientes pediatricos. Entre los trastornos mas frecuentemente
diagnosticados entre 2014 y 2018 destacan el sindrome de Down
(12,6 %), el retraso psicomotor (5,4 %), y otros sindromes, reflejando
la amplia diversidad de patologias atendidas en esta institucion. ¢

Las cardiopatias congénitas (CC) son una de las principales causas
de morbimortalidad en personas con SD, en especial, durante los
primeros dos afios de vida, con una prevalencia que oscila entre
el 40 % y el 60 %,” en comparacion con el 0,8 % en la poblacion
general.® Sin embargo, la prevalencia y los tipos de CC muestran
variaciones entre los estudios, lo que puede atribuirse a factores como
etnia, consanguineidad, ubicacion geografica, diagndstico precoz,
entre otros.” De acuerdo a la literatura en paises de Europa occidental
y Estados Unidos, los defectos cardiacos mas comunes en personas
con SD incluyen el defecto del canal auriculoventricular (43 %).
Por otro lado, en Asia (paises como Arabia y Corea), el defecto del
tabique interventricular es el mas comun, con una prevalencia del
40 %.%° En América Latina, el defecto del tabique interauricular, tipo
ostium secundum, se reporta como la lesion mas comun.'!”

Aunque en las Gltimas décadas se ha observado en paises desarrollados
una disminucién en la mortalidad de pacientes con SD asociada a
CC, en los paises en vias de desarrollo existen aun deficiencias en la
atencion o control prenatal adecuado, lo que dificulta un diagnéstico
temprano y el acceso a un tratamiento especializado oportuno.>'° En
cuanto al diagnostico clinico, los sintomas o signos de las CC pueden
estar ausentes durante los primeros dias de vida y, en consecuencia,
retrasar su identificacion. Estas malformaciones, presentes ya en el
nacimiento, pueden variar en gravedad, desde defectos leves que no
requieren intervencion hasta anomalias complejas que demandan
cirugias tempranas y un seguimiento prolongado.”!" Entre las
principales complicaciones asociadas a las CC, se encuentran la
insuficiencia cardiaca, neumonia, arritmias cardiacas e hipertension
pulmonar.'

En Perti, los estudios publicados sobre cardiopatias congénitas en
poblacion infantil son aun escasos. Es mas, hasta diciembre de 2023,
el tamizaje de CC criticas no formaba parte del programa de tamizaje
neonatal universal de Perti, regulado por la Ley 31975, que atin no
esta implementada a nivel nacional.'? Ademas, un estudio que analizd
informacion del Sistema Nacional de Defunciones report6 una tasa de
mortalidad por CC de 70,6 por cada 100 000 nacidos vivos durante el
primer afio de vida.'® Asimismo, un estudio realizado en 109 pacientes
menores de 5 aflos con CC, en un hospital publico en la region de
Lambayeque, identifico que 17 (15 %) habian sido diagnosticados
con SD.! Otro estudio realizado en 144 pacientes menores de 5 afios
con diagndstico de SD en la misma region encontrd que el 60 % tenian
alguna CC." A pesar de estos hallazgos, la informacion disponible en
nuestra poblacion sobre las caracteristicas clinicas, epidemioldgicas
y las complicaciones de las CC en nifios con SD es limitada. Por lo
mencionado, resulta necesario llevar a cabo estudios que profundicen
en esta problematica y generen evidencia local para optimizar el
tratamiento y prondstico de este grupo vulnerable.
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En este sentido, el estudio tuvo como objetivo evaluar las
caracteristicas clinicas y epidemioldgicas de las CC en pacientes
con SD. Asimismo, conocer los diferentes tipos de tratamiento e
identificar las complicaciones y mortalidad en este grupo de pacientes
atendidos en el INSN, en el periodo 2021-2023.

MATERIALES Y METODOS

Diseiio del estudio

Estudio observacional, descriptivo y retrospectivo.
Poblacion y muestra

La poblacion de estudio consistio en historias clinicas de pacientes
con diagndstico de SD y con alguna CC, atendidos en el servicio de
Cardiologia del INSN-Breiia, desde enero de 2021 hasta diciembre
de 2023. Se incluyeron todas las historias clinicas de pacientes
menores de 18 afios con diagnostico de SD y confirmaciéon de
estudio cromosomico, halladas en el servicio de Genética del INSN.
De las 456 historias clinicas analizadas, se seleccionaron aquellas
de pacientes con CC diagnosticada, definida por cuadro clinico
y ecocardiografia Doppler. Para tal fin, se utilizé la base de datos
del programa Gestion Med del INSN-Brefia (codificacion CIE-10),
programa de registro de electronico de pacientes con CC atendidos
en el servicio de Cardiologia del INSN-Brefa. La muestra final del
estudio estuvo conformada por 196 historias clinicas de pacientes con
diagnostico de SD y con CC.

Variables del estudio

Se consignaron las siguientes variables: sexo, edad (afios cumplidos),
peso (kilogramos), talla (centimetros), tipo de cardiopatia,
comorbilidades, tiempo de hospitalizacion, tipo de tratamiento
recibido (médico, quirrgico o intervencionista), complicaciones,
necesidad de reintervencion y mortalidad.

Procedimientos de recoleccion de datos

Se obtuvo informacién de las historias clinicas de pacientes con
SD y CC mediante una ficha de recoleccion de datos, previamente
disefiada por los autores, especialistas en cardiologia pediatrica.
Los cardidlogos pediatras del INSN diagnosticaron la cardiopatia
mediante una ecocardiografia transtoracica (ecocardiografo Hitachi-
Aloka 880). En algunos casos, también fue necesario realizar otros
estudios, como la angiotomografia y el cateterismo cardiaco con
fines diagndsticos, como en la valoracion de hipertension pulmonar.
Posteriormente, se registraron los datos en Microsoft Excel 2019.

Analisis de datos

Se utiliz6 el programa SPSS (Statistical Package for Social Sciences),
version 23. Para el andlisis descriptivo, se presentaron las variables
categoricas en frecuencias y porcentajes. En cuanto a las variables
numéricas, se mostraron los resultados en medidas de tendencia
central y dispersion; en caso de distribucion normal, se presentd en
promedio y desviacion estandar; en su defecto, en mediana y rango.

Aspectos éticos

El estudio fue aprobado por el Comité Institucional de Etica
de Investigacion del INSN-Brefia (codigo OEAIDE-UDEPI-
PI-27-2024). Se garantizé la confidencialidad de los datos de los
pacientes mediante la codificacion y anonimizacion de la informacion,
lo cual asegurd que solo los investigadores autorizados tuvieran
acceso a los datos con fines exclusivos de analisis.
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RESULTADOS

De 456 historias clinicas de pacientes con diagndstico de
SD, solo se incluyo el 42,9 % (196 casos) de los pacientes
que registraban diagnostico CC. La mayoria de dicho grupo
(60,7 %) fueron mujeres. La edad tuvo un promedio de 3,6
aflos, con desviacion estandar de 3,13 afios y con rangos entre
0,5 a 13 afios. Entre las comorbilidades mas comunes, se
observaron hipotiroidismo y trastornos digestivos y visuales.
El 93,9 % fue diagnosticado de CC aciandticas. En relacion
con el tratamiento, el abordaje quirrgico predomin6 en el
72,4 % de los casos, seguido del tratamiento intervencionista
y médico. La mayoria de los pacientes se encontraba entre
la clase funcional II y III al momento de su evaluacion. La
mortalidad global registrada fue del 7,7 %, durante el periodo
del estudio (v. Tabla 1).

Tabla 1. Caracteristicas de los pacientes con sindrome de Down
portadores de cardiopatia congénita del Instituto Nacional de Salud

del Nifio, Lima, 2021-2023. (n = 196)

Variables n (%)
Sexo

Femenino 119 (60,7)

Masculino 77 (39,3)
Peso en kilogramos* 8,5[5,2-31,3]
Lugar de origen

Lima 76 (38,8)

Region Costa (excepto Lima) 18(9,2)

Region Sierra 63 (32,1)

Region Selva 34 (17,3)

Extranjero 5(2,6)
Tipo de cardiopatia congénita

Aciandticas 184 (93,9)

Ciandticas 12 (6,1)
Clase Funcional

Clase I 43 (21,9)

Clase II 77 (39,3)

Clase III 56 (28,6)

Clase IV 20 (10,2)
Tipo de tratamiento de cardiopatia congénita

Medico 23 (11,8)

Intervencionista 31 (15,8)

Quirargico 142 (72,4)
Mortalidad

Si 15(7,7)

No 181(92,3)

*Mediana [rango intercuartilico]

EnlaFigura 1, se observa que la comunicacion interventricular
(CIV) fue la CC mas frecuente, con 101 (51,5 %) casos,
seguida por la persistencia del conducto arterioso (PCA) con
49 casos (25,0 %). Las cardiopatias menos frecuentes fueron la
atresia tricuspidea y la coartacion de aorta, con 1,5 % y 1,1 %,
respectivamente. En cuanto a los exdmenes imagenologicos,
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Atresia tricispidea (AT); 1.5%

Coartacion de Aorta (CoAo); i )
1.1% Tetralogia de Fallot (TF);

4.6%

Comunicacion
interauricular (CIA);

6.1%

Defecto del canal
auriculoventricular
(DCAV); 10.2%

Comunicacion
interventricular (CIV); 51.5%
Persistencia de conducto
arterioso (PCA); 25.0%

Figura 1. Distribucion del tipo de cardiopatias congénitas en pacientes
con diagnostico de sindrome de Down del Instituto Nacional de Salud
del Nifio, Lima, 2021-2023.

el método mas utilizado fue la ecocardiografia transtoracica,
realizada en el 64,8 % (n = 127) de los pacientes; una
ecocardiografia complementada con cateterismo cardiaco
en el 28,6 %, y una tomografia cardiaca en el 6,6 %. De
los 56 pacientes que se realizaron cateterismos cardiacos,
los diagnosticos predominantes fueron CIV (n = 39), canal
auriculoventricular completo (CAVC) (n = 15) y atresia
tricuspidea (n = 2).

En la Tabla 2, se observa que el manejo quirtirgico predominé
en pacientes con CIV en 90 casos (63,4 %), seguido de
defectos del canal auriculoventricular (DCAV) y PCA, ambos
con 17 casos (12,0 %). La estancia hospitalaria promedio
en estos pacientes fue de 8 dias (5-19 dias). Asimismo, se
registraron 5 casos de pacientes fallecidos (2,5 % del total),
atribuibles a choque cardiogénico y choque séptico. En el
grupo que recibid tratamiento intervencionista, la indicacion
mas comun fue para casos de PCA, seguido de comunicacion
interauricular (CIA) con 3 casos y un caso de implante de stent
en el tracto de salida del ventriculo derecho en un paciente
con tetralogia de Fallot (TF) (v. Figura 2). La evolucion de
este grupo fue favorable; solo se reportd un caso complicado
de embolizacion de un oclusor de PCA, que fue rescatado via
percutanea y posteriormente sometido a cirugia cardiaca (v.
Figura 3). La estancia hospitalaria promedio fue menor a 2
dias; no se registraron muertes en este grupo. Por tltimo, el
tratamiento médico fue el menos frecuente, en el cual la CIV
predominé en 11 pacientes (47,8 %), la PCA se presentd en
5 casos (21,7 %), y hubo una mortalidad de 10 casos (5,2 %
del total). Estos ultimos presentaron procesos infecciosos
graves o hipertension pulmonar severa, lo que no permitié
que se realizara un tratamiento quirrgico o intervencionista;
asimismo, en algunos la repercusion hemodinamica no era
significativa. La mortalidad en estos pacientes se debid a la
sepsis y a la hemorragia pulmonar.
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Tabla 2. Tipo de tratamiento segun cardiopatia congénito en pacientes con sindrome de Down del Instituto Nacional de Salud del Nifio, Lima,
2021-2023. (n=196)

Cardiopatia congénita

Tipo de CIv PCA DCAV CIA TF Otros Total
tratamiento n (%)
n (%) n (%) n (%) n (%) n (%) n (%)
Cirugia 90 (63,4) 17 (12,0) 17 (12,0) 5(3.,5) 8 (5,6) 5(3.,5) 142 (72,4%)
Intervencionismo 0 (0,0) 27 (87,1) 0(0) 3(9,7) 1(3,2) 0 31 (15,8%)
Medico 11 (47.8) 5(21,7) 3(13,1) 4 (17,4 0 0 23 (11,8%)
CIV: comunicacion interventricular. PCA: Persistencia conducto arterioso, CIA: comunicacion interauricular, CAVC: Defecto Canal Atrio-Ventricular comun, TF: Tetralogia de Fallot.

Figura 2. Caso de implante de stent en tracto de salida del ventriculo derecho (TSVD) en paciente con tetralogia de Fallot. Nifia de
4 meses-5,2 kg. Sd. Down. A). Ventriculografia derecha en TSVD, B). Guia en rama pulmonar izquierda pre stent.

Figura 3. Caso de cierre de PCA con dispositivo oclusor. Nifia de 2afios - 9 kg. Sd. Down. A) Aortografia lateral- PCA de 3,5 x 8
mm, B) PCA cerrado con oclusor PDA 6/8.
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Se encontrd que el 32,7 % de los pacientes presentd complicaciones
durante su manejo; las mas reportadas fueron neumonia, arritmias
y sepsis. Entre las complicaciones menos frecuentes, se observaron
endocarditis bacteriana e hipertension pulmonar severa (v. Tabla 3).

Tabla 3. Complicaciones de los pacientes con sindrome de Down
portadores de cardiopatia congénita segun requerimiento de unidad
de cuidados intensivos y ventilacion mecanica del Instituto Nacional
de Salud del Nifio, Lima, 2021-2023. (n=64)

L Casos Requiere UCI+VM
Complicaciones o
n (%) Si No
Neumonia 23 (11,7) 16 (69,6) 7 (30,4)
Arritmias 15 (5,7) 3(13,0) 12 (87,0)
Sepsis 12 (6,1) 10 (43,5) 2 (56,5)
Endocarditis bacteriana 8 (4,1) 3(13,0) 5(87,0)
HTP severa 6 (3,1) 1(4,3) 5(95,7)

HTP: hipertension pulmonar. UCI: unidad de cuidados intensivos. VM: apoyo de ventilacién mecanica

DISCUSION

El 42,9 % de los pacientes con SD presentdo una CC, lo cual se
encuentra dentro del rango reportado en otras investigaciones que
describen una coexistencia del 40 % al 60 % entre ambas condiciones
clinicas.™® La alta prevalencia de cardiopatias en esta poblacion
puede explicarse por anomalias en la migracion y proliferacion de
las células de la cresta neural durante el desarrollo embrionario, un
mecanismo directamente relacionado con la trisomia 21. En Pert, un
estudio realizado en pacientes menores de 5 afos con SD, atendidos
entre 2018 y 2020 en Lambayeque, encontré que el 60 % fue
diagnosticado con una CC." Estos hallazgos refuerzan la importancia
de realizar un tamizaje cardiovascular temprano en la poblacion
pediatrica, mas atin en pacientes con SD, debido al riesgo elevado de

malformaciones cardiacas.'?

En el estudio se identifico que las CC mas frecuentes fueron la CIV y
la PCA, mientras que el DCAV se observo en el 10,2 % de los casos.
En comparacién con un estudio peruano previo en pacientes con SD,
la CIA fue una de las CC mas comunes, luego la CIV y finalmente
la PCA."> Comparamos nuestros hallazgos con los de otros paises de
América Latina y observamos que un estudio realizado en Colombia,
en 99 pacientes, informé que el 61,6 % fue diagnosticado de CIV,
seguido de un 46,4 % de CIA y un 38,3 % de PCA."7 En México,
un estudio realizado en 160 pacientes reportd que la CIA fue la més
frecuente en un 30 %; seguida de la CIV, también en un 30 %, y
la PCA en un 21 %." Por otro lado, en un estudio brasilefio que
incluy6 a 604 pacientes, la cardiopatia mas diagnosticada fue la CIA
(42,1 %), seguida del DCAV (15,1 %) y malformaciones multiples,
como la combinacién de CIA y CIV (14,6 %)."” Estas diferencias
podrian deberse a las caracteristicas genéticas y ambientales propias
de cada pais, asi como a variaciones en los patrones de diagnodstico
y de referencia que, en los pacientes con canal AV, se manifiestan de

manera temprana, incluso durante el primer afio de vida.

En estudios realizados por Bermtdez, en Brasil °, y Ruiz-Montes, en
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Colombia 7 en pacientes con SD que presentaron una CC, reportaron
que el promedio de edad de los pacientes fue de 2 meses y 8 meses
respectivamente. Esto comparado con lo identificado en el presente
estudio, con rangos de edad desde los 5 meses hasta los 13 afios,
y un promedio de 3,6 aflos, lo cual evidencia una presentacion
tardia a un sistema de salud, a fin de que los pacientes reciban
una atencion adecuada. El INSN-Brefia es un centro de referencia
nacional que recibe pacientes de todo el pais; sin embargo, al no ser
un establecimiento que atienda partos institucionales, podria existir
un sesgo de diagnodstico en pacientes neonatales con cardiopatias
criticas. De manera que estos pacientes pueden fallecer en espera
de referencia o no llegar a la consulta especializada, debido a
barreras econdmicas, culturales, geograficas o diagndsticas en los
primeros dias de vida. Esta situacion podria afectar especialmente
a los pacientes con SD, quienes presentan un mayor riesgo de CC
asociadas a otras comorbilidades no cardiologicas. Por otro lado, la
predisposicion genética de los pacientes con SD puede interactuar con
factores epigenéticos locales, como infecciones maternas, exposicion
a teratdgenos o condiciones ambientales, lo que podria influir en la
prevalencia y el tipo de CC observadas. >

El tratamiento de las CC en pacientes con SD varia segtn la gravedad
y el tipo de defecto cardiaco. Algunos casos requieren intervenciones
quirargicas para corregir las malformaciones, mientras que otros se
benefician del manejo médico conservador o del intervencionismo
por cateterismo.>* En los pacientes del estudio, un grupo minoritario
recibi6 tratamiento médico unicamente debido a que su clase funcional
atn no indicaba la necesidad de intervencion (y seguian controles
periddicos), o se encontraban con infecciones intercurrentes, como
neumonia. Esta decision terapéutica también se vio influenciada por

la capacidad de reserva funcional del corazon en esta poblacion.

Por otro lado, el manejo quirurgico fue el mas frecuente (72,4 %), la
CIV fue la patologia mas tratada. En aquellos pacientes sometidos a
tratamiento intervencionista, la PCA fue una de las CC mas comunes.
Este hallazgo coincide con estudios internacionales como el de Arias-
Lobo R. et al., en México, quienes también identificaron que la CIV
es la CC que mas tratamiento quirirgico recibe (40,7 %) y la PCA
es la CC mas comun en el grupo de pacientes con SD que recibieron
tratamiento intervencionista (72,3 %)."! Estas malformaciones,
aunque no producen cianosis, generan sobrecarga de volumen y
presion en las cavidades cardiacas izquierdas, lo que puede conducir
al remodelado cardiaco y a la insuficiencia cardiaca progresiva en

ausencia de intervencion.

Las complicaciones previas a las intervenciones, como insuficiencia
cardiaca congestiva, neumonias y endocarditis bacteriana, coinciden
con las reportadas en pacientes con SD y CC.!° Estas condiciones
fatales pueden explicarse con la combinacion de alteraciones
inmunoldgicas y hemodinamicas, asi como con un diagnostico
tardio, que agravan la respuesta sistémica frente a infecciones y
complicaciones cardiacas. Se destaca, entonces, la importancia de un

seguimiento cercano y la implementacion de estrategias preventivas.

La mortalidad global en nuestro estudio fue del 7,7 %. Esto refleja
la gravedad de las cardiopatias, sus complicaciones y el diagnostico
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tardio en estos pacientes. Este valor es comparable con los resultados
de investigaciones previas de hace mas de 2 décadas, como la
realizada en México por Calderon Colmonero J., et al.,” que
reporta una mortalidad del 8,1 % entre 1996 y 2000. Por su parte,
la investigacion realizada en Chile por Claveria C., et al.,* del 2000
al 2010, reporta una mortalidad del 5,9 %. Ambos estudios fueron
sobre pacientes intervenidos quirurgicamente. Sin embargo, nuestros
resultados incluyen pacientes con manejo médico y quirtirgico, lo que
podria explicar la mayor mortalidad en comparacion con registros
especificos de cirugias cardiacas. Ademas, nuestra cohorte de los
afios 2021 al 2023 destaca la urgencia de implementar en Peri un
diagndstico temprano y trabajar en proyectos de mejora de la calidad
que optimicen el manejo perioperatorio y fortalezcan las estrategias
preventivas para reducir aun mas la mortalidad. Una alternativa seria
el apoyo de el Programa Colaborativo Internacional para la Mejora
de la Calidad (IQIC, por sus siglas en ingles), liderado por el Boston
Children’s Hospital y organizaciones aliadas, tiene como objetivo
reducir la mortalidad y las complicaciones graves en niflos sometidos
a cirugia cardiaca congénita en paises en desarrollo, mediante la
implementacion de estrategias de mejora de la calidad y la promocion
de una cultura de seguridad del paciente.”’

Se recomienda implementar programas de tamizaje universal para
detectar CC en recién nacidos, mas aun en poblaciones de alto riesgo,
como es el caso de los pacientes con SD; fortalecer la atencion inte-
gral con equipos multidisciplinarios para tratar las comorbilidades;
capacitar al personal de salud en el manejo temprano de las compli-
caciones cardiovasculares, y optimizar estrategias de prevencion y
manejo de infecciones en esta poblacion.”®?* En el INSN, todo pa-
ciente con SD es evaluado en el servicio de Cardiologia, donde se le
realizan estudios de electrocardiograma y ecocardiografia. Ademas,
los protocolos de manejo en Pediatria del INSN incluyen la evalua-
cion cardioldgica para todos los pacientes con trastornos genéticos,
lo que permite una deteccion temprana y un seguimiento adecuado de
las CC de este grupo de riesgo.

Este estudio presenta algunas limitaciones. En primer lugar, existe
un posible sesgo de seleccion, ya que los hallazgos se limitan a
pacientes pediatricos de 0 a 17 afios con SD confirmado mediante
estudio cromosémico. Sin embargo, algunos pacientes con este
diagnodstico podrian no haber sido evaluados por el servicio de
Cardiologia Pediatrica del INSN, ya sea porque sus familias optaron
por otra institucion de salud o, en el caso de pacientes provenientes
de provincias, al retornar a su lugar de origen decidieron continuar
su atencion en un hospital local. En segundo lugar, podria existir un
sesgo de informacion debido a la falta de disponibilidad de los datos
en algunas variables, dado que las historias clinicas son elaboradas

por distintos profesionales de la salud al momento de su registro.

CONCLUSION

Las CC son una comorbilidad frecuente en pacientes con SD, con
predominio de las formas acianoticas, especialmente la CIV y la PCA.
La mayoria de los pacientes requirio tratamiento quirtrgico, aunque la
mortalidad fue mayor en pacientes sin opcion de intervencion, debido

https://doi.org/10.58597/rpe.v4i1.106

a complicaciones, como infecciones graves o hipertension pulmonar.
Los resultados del estudio resaltan la importancia de que los pacientes
con SD sean referidos de forma temprana al centro cardioldgico de un
establecimiento, a fin de dar un diagndstico oportuno y disminuir la

morbimortalidad en este grupo.
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