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RESUMEN

Introduccion: El sindrome de Down es la causa congénita mas
frecuente de retardo mental. Estos nifos tienen ademas, mayor riesgo

de presentar anomalias congénitas y enfermedades médicas.

Objetivo: Identificar las causas de morbilidad y mortalidad de pacientes
con sindrome de Down que ingresan al Hospital Infantil Privado para

aportar estrategias que mejoren la atencién pediatrica.

Material y métodos: Se revisaron los expedientes de los nifios con
sindrome de Down ingresados al Hospital Infantil Privado entre enero de
2000 y julio de 2006. Se registraron datos sobre las causas que

motivaron los ingresos, morbilidad y mortalidad.

Resultados: En el periodo estudiado ingresaron 31 nifios, el 68% de los
pacientes fue del sexo masculino. ElI promedio de estancia
intrahospitalaria fue de 6.5 dias y el grupo etareo mas afectado fue el de
lactantes que representé el 51.6% de los ingresos. Los sistemas
implicados en la morbilidad fueron: cardiovascular, respiratorio vy
digestivo, relacionado con eventos quirurgicos e infecciosos. La
mortalidad fue de 12.9%, y las infecciones tuvieron relaciéon de manera
directa o como complicaciéon de procesos quirurgicos en el 100% de las

defunciones.

Conclusiones: El tratamiento a pacientes con sindrome de Down debe
incluir el involucro de las familia para el cuidado de los pacientes con el
fin de evitar factores que predispongan a patologias asociadas al
sindrome de Down, a través de la informacién completa y oportuna por
parte del personal médico. Asimismo, es conveniente que el enfoque
terapéutico sea multidisciplinario y se dirija a cardiopatias congénitas,
digestivas, sus complicaciones y siempre se tengan en cuenta los
procesos infecciosos (principalmente respiratorios) como causa de

hospitalizaciones, prolongacién de estancia hospitalaria y su asociacion



directa con complicaciones de las patologias de base y defunciones.



SUMMARY.

Introduction: down syndrome is the most frequent congenital cause of
mental retard. What is more, theses children have more risk of having
medical pathologies and to present congenital abnormalities with

subsequent complications and mortality increasing.

Objectives: To identify the causes of morbility and mortality in patients
hospitalized in the Hospital Infantil Privado between January 2000 and
July 2006.

Method and materials: the clinic histories of the children with Down
syndrome that were admitted to the Hospital Infantil Privado between
January 2000 and July 2006 were reviewed. The information about the

causes of hospitalized, morbility, mortality were recorded.

Results: in the period of the study, 31 children with Down syndrome
were admitted with an average of 68% of male. The average of hospitality
permanence was of 6.5 days. And the more affected patients were the
infants, with 51.6%. The organic systems implicated in the mobility were:
cardiovascular, respiratory and digestive system. In relation to quirurgical
and infeciosous events. The mortality was of 12.9%, and was
relationated with the 100% of death.

Conclusions: the treatment of patients with Down syndrome should be
invocated to the pathologies commented to diminish the hospitalizations,
intrahospitalary permanence, complications and death. The previous

observation in the familiar and multidiscilinary pursuit.



ANTECEDENTES

El sindrome de Down o trisomia 21 es la aneuploidia autosémica mas
comun y también es la causa mas frecuente identificada de retraso
mental'’; y tiene una prevalencia de aproximadamente 1 de cada 600 a

@ dependiendo de la regién geografica, las

800 recién nacido vivos
caracteristicas étnicas y etarias de los padres, asi como de la bibliografia
consultada. En algunas series se menciona una incidencia de hasta 1

por cada 414 recién nacidos vivos ©"

La supervivencia es mas baja en personas con sindrome de Down que
en personas que no tienen esta enfermedad “. La causa mas frecuente
de muerte en personas con sindrome de Down son los defectos
cardiacos congénitos, 44%, (entre las mas frecuentes se encuentran el
defecto de los cojinetes endocardicos, comunicacion interventricular,
comunicacion interauricular) y las infecciones respiratorias ©), aunque
algunos estudios incluyen entre las principales causas a la leucemia, ya
que tienen un riesgo 20 veces mayor de padecerla que las personas
sanas ©. Las anomalias congénitas mas frecuentes ademas de las
comentadas, son las digestivas, de 8 a 12, (fistula traqueoesofagica,

estenosis pildrica, atresia duodenal y pancreas anular) & 7

Dentro de las enfermedades médicas mas frecuentes se destacan:
alteraciones endocrinas como disfuncién tiroidea (hipotiroidismo),
infertilidad, diabetes insulinodependiente, alteraciones oculares como
error de refraccion, miopia, estrabismo, nistagmo, cataratas, otitis media
serosa cronica que produce pérdida conductiva leve a moderada de la
audicion; alteraciones osteoarticulares, de las cuales la principal es la
subluxacion atlantoaxial, con una incidencia entre 9 y 20%, y menos
frecuentes la displasia del desarrollo de la cadera, patologia de pie e
inestabilidad femoro-patelar; alteraciones hematolégicas con mayor
riesgo de procesos malignos, siendo la leucemia la forma mas frecuente,

como ya se sefalo.



Sin embargo, no hay un consenso sobre el sindrome de Down como
factor de riesgo para incrementar los casos de fatalidad. En dos estudios
se encontrd que el sindrome de Down no es un predictor significativo de
mortalidad después de la cirugia cardiovascular. En los ultimos 50
anos, la supervivencia durante el primer aino de vida en personas con
sindrome de Down se ha incrementado de 50% a mas del 90% “. Lo
anterior, debido al implemento de estrategias de seguimiento, atencion
especifica a patologias reconocidas asociadas, formacién de grupos de
apoyo, difusion de la enfermedad a través de medios electrénicos a nivel

mundial, entre otros.

La mayoria de los estudios de muerte en personas con este desorden
se han enfocado a la supervivencia durante el primer afio de vida, y casi
todas las personas incluidas en estos estudios fueron blancos, ni

mestizos.

Asimismo, se sabe que las infecciones graves no son infrecuentes en
nifos con sindrome de Down; un estudio en Suecia encontré que los
nifos con sindrome de Down con defectos cardiacos congénitos
asociados tuvieron una frecuencia de 5.64 dias de hospitalizacion por
afo por infecciones, comparado con 0.6 dias de hospitalizacion en
pacientes sin defectos congénitos cardiacos. Otro estudio en Europa
también encontré que los nifios con sindrome de Down tienen un riesgo
alto (hasta del 60%) de mortalidad por infecciones, especialmente por

septicemia .

Varias teorias inmunolégicas y observaciones que explican la
predisposicion de nifios con sindrome de Down a procesos infecciosos
han sido publicadas. El sindrome de Down ha sido asociado con
disminucion de la actividad fagocitica de los neutréfilos, con
anormalidades en los niveles séricos de inmunoglobulinas, y disminucion
de los niveles de respuesta linfocitica. La deficiencia de zinc que se
observa en muchos individuos con sindrome de Down ha sido propuesta

como diferencia en los mecanismos inmunoldgicos, pero los estudios



observacionales y los estudios clinicos que examinan los niveles de zinc

y el estado inmunolégico no han demostrado efectos consistentes.

Aunado a las alteraciones inmunoldgicas, los portadores de sindrome de
Down tienen malformaciones en diferentes sistemas que condicionan
infecciones mas frecuentemente. En el sistema respiratorio, las mas
frecuentes son alteraciones del desarrollo de los senos paranasales,
nariz pequefa, puente nasal aplanado, hipertension pulmonar primaria,
deficiencia en la motilidad ciliar, principalmente; a nivel del sistema
cardiovascular, las cardiopatias congénitas predisponen a procesos
infecciosos (8) y las malformaciones gastrointestinales cursan con reflujo
gastroesofagico, que incrementan el riesgo de infecciones,

primordialmente en el tracto respiratorio.

Pequenas investigaciones se han realizado para explorar si el
incremento en la frecuencia de mortalidad en individuos con sindrome de
Down con respecto a nifios sanos esta relacionado con el aumento de la
prevalencia de condiciones especificas, tales como fallas en el
seguimiento, en la deteccién oportuna de patologias asociadas, entre

otras, que incrementan los casos fatales.

En este trabajo se estudiaron los patrones de mortalidad y morbilidad en
31 pacientes con sindrome de Down menores de 18 afios que ingresaron
al Hospital Infantil Privado, con la finalidad de proponer estrategias
preventivas que ayuden a disminuir las hospitalizaciones, el numero de
dias de hospitalizacion y la mortalidad por enfermedades asociadas a la

trisomia 21.



JUSTIFICACION

El sindrome de Down es la enfermedad autosémica mas comun y por el
amplio numero de patologias con las que se asocia, asi como por las
malformaciones habituales encontradas en estos pacientes en multiples
sistemas organicos entre otras causas, genera un mayor numero de
ingresos hospitalarios, de dias de estancia intrahospitalaria, de
complicaciones intrahospitalarias, de mortalidad y de secuelas a largo

plazo.

Por las alteraciones caracteristicas que afectan a los pacientes con
sindrome de Down, es necesario ofrecer a los familiares informacién
amplia sobre sus cuidados, dar un seguimiento bien establecido, hacer
detecciones tempranas, evitar exposicion a factores que predispongan a
patologias asociadas conocidas y ofrecer estrategias terapéuticas
multidisciplinarias y orientadas a disminuir complicaciones. Por lo
anterior, es importante conocer cudles son las causas de
morbimortalidad en pacientes con sindrome de Down en el Hospital
Infantil Privado para todos los grupos de edad y en base a ello, aportar
estrategias de evaluacion y lograr el mejoramiento de la atencion

pediatrica.



PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

El sindrome de Down es la enfermedad autosémica mas comun y la
mas frecuente. Es por ello que surge la siguiente pregunta de

investigacion:

¢ Cuales son las causas de morbilidad y mortalidad en pacientes con
sindrome de Down en el Hospital Infantil Privado para todos los grupos
de edad?



OBJETIVOS
Objetivo general:

a Conocer las causas principales de morbilidad y mortalidad en
pacientes con sindrome de Down del Hospital Infantil Privado

durante el periodo de enero de 2000 a julio de 2006.

Objetivos especificos:

o Conocer la frecuencia del sindrome de Down en pacientes

hospitalizados en un centro de tercer nivel de atencién médica.

o Determinar las principales causas de morbilidad en pacientes con

sindrome de Down que ingresan al Hospital Infantil Privado.

o Conocer la mortalidad en nifios con sindrome de Down que

ingresan al Hospital Infantil Privado

o ldentificar las causas de mortalidad en nifos con sindrome de

Down que ingresan al Hospital Infantil Privado.

o Proponer posibles estrategias preventivas que contribuyan a
mejorar la atencion médica en pacientes hospitalizados con el
sindrome de Down y asi disminuir el riesgo de hospitalizacion y
mortalidad.



MATERIAL Y METODOS

Se realiz6 un estudio transversal (descriptivo-observacional) en el
Hospital Infantil Privado el cual es un centro pediatrico de alta
especialidad en atencion médica, de ensefianza e investigacion. Cuenta
con 104 camas censables y 28 no censables. La distribucion de las
camas de hospitalizacion es la siguiente: 26 camas en la unidad de
cuidados intensivos neonatales, 6 en la unidad de terapia intensiva
pediatrica, 16 del area de lactantes, 17 en el tercer piso, 15 en el cuarto
piso, 17 en el quinto piso, 7 en el sexto piso y 6 en el servicio de

hematooncologia.

En este estudio se incluyeron todos los pacientes con sindrome de Down
que ingresaron en las distintas areas de hospitalizacion durante el

periodo comprendido entre enero de 2000 y julio de 2006.

Los datos demograficos, las fechas de ingreso y egreso, los diagndsticos
de ingreso y egreso asi como las causas principales de morbilidad y
mortalidad fueron recuperados de los expedientes clinicos de cada
paciente asi como de la informacion electrénica con la que cuenta el

archivo clinico del hospital.

La informacion fue almacenada y procesada en una base de datos para
su posterior analisis el cual se realizé6 con el programa estadistico de
SPSS. Las variables como sexo, causas de morbilidad y de mortalidad
se expresaron en numeros y porcentajes; la edad y la estancia

hospitalaria en media, desviacion estandar y valores minimo y maximo.



RESULTADOS.

Se revisaron un total de 31 pacientes con sindrome de Down en un
periodo de 5 anos 6 meses ingresados a la unidad de los cuales, se
recupero informacién competa en el 96.8% (31/32) de los casos. El
70.9% (22 casos) provienen del Distrito Federal, 16.1% (5 casos) el
Estado de México, el 3.2% de Veracruz (1 caso)y en 9.6% (3casos) no
se especifica. La estancia hospitalaria promedio fue de 6.5 dias. Diez de
los pacientes (32%) fueron sexo femenino y 21 (68%) del sexo

masculino, como se muestra en la grafica 1.

GRAFICA 1. Porcentaje de pacientes con sindrome de Down de acuerdo

con el género.
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La media de la edad fue de 24 meses, con una minima de 5 horas y una

maxima de 12 afios. La Tabla 1 muestra la distribucion de los pacientes



con sindrome de Down segun el grupo etareo al que pertenecen en el

momento de la hospitalizacion.

TABLA 1. Frecuencia (%) de pacientes con sindrome de Down

ingresados de acuerdo a su grupo etareo.

GRUPO ETAREO NUMERO DE PORCENTAJE DE
PACIENTES PACIENTES

RECIEN NACIDO 5 16.1
LACTANTE 16 51.6
PREESCOLAR 6 16.1
ESCOLAR 3 9.6
ADOLESCENTE 1 3.2
TOTAL 31 100

Las principales categorias de causas de morbilidad agrupadas por el
organo o sistema afectado en los nifios con sindrome de Down (31
casos) se muestran en la tabla 2. Se observa que predominaron las

enfermedades cardiovasculares.



TABLA 2. Distribucion de las principales categorias de morbilidad en

pacientes con sindrome de Down.

SISTEMA ENFERMEDAD NO (%)
Cardiovascular Endocarditis bateriana 1
Cardiopatias congénitas 9
Respiratoria Amigdalitis cronica * 1
Infecciones de vias respiratorias
inferiores:
3
e Virales
7
e bacterianas
Digestivas MARA*@ 1
Estenosis pilorica * 1
Atresia duodenal 1
Gastroenteritis aguda probablemente 4
infecciosa
Atresia esofagica
2
Otras Sepsis 1
Total 31

*Padecimientos quirurgicos.

** Malformacion anorectal alta (MARA)

Varios de los pacientes mostraron mas de una enfermedad agregada al
momento del ingreso ademas de la causa principal de su internamiento.



Se observa que alrededor de un 10% presentaban ERGE vy cardiopatias
congénitas como PCA. (Tabla 3)

TABLA 3. Distribucion de las principales categorias de morbilidad en

pacientes con sindrome de Down.

Causa N %
ERGE 10 12.2
PCA 8 9.8
Clv 8 9.8
BMN 7 8.5
HAP 6 7.3
CIA 5 6.1
CAVC 4 4.9
ATRESIA DUOD 4 4.9
GEPI 4 4.9
BQL 3 3.7
PAN ANULAR 2 24
Otras 21 57.3
Total 82 100

Las complicaciones se presentaron en 38.7% de los pacientes (12
pacientes de 31). En la tabla 3, se muestran las complicaciones de
acuerdo al motivo de ingreso.




TABLA 3. Frecuencia de las complicaciones asociadas a procedimientos
quirurgicos realizados en nifios con sindrome de Down. (Parte I)

Sistema Complicaciones
afectado
Quirurgicas Digestivas Derrame pericardico 1
Trombocitopenia 1
Paro cardiorrespiratorio 1
Neumonia basal 1
Anemia 2
Desequilibrio metabdlico 3
Dehiscencia de H. Q. 2
Fistula enterocutanea 1
Atelectasia 2
Hiperbilirrubinemia 1
Acidosis metabdlica 1
Choque séptico 2
Cardiacas Derrame pleural 2
Hipertension pulmonar 1
Choque séptico 1
SRIS 1
Acidosis metabdlica 1
Insuficiencia cardiaca 1
Neumonia 1
Broncoespasmo 1
Bloqueo AV completo 1




TABLA 3. Frecuencia de las complicaciones asociadas a procesos
infecciosos identificados en el hospital (Parte II)

Sistema Complicaciones

afectado

Infecciosas Respiratorias Gastroenteritis 1
infecciosa
2
Hipertension arterial
pulmonar 1
Displasia 1

broncopulmonar
Crisis convulsivas

Sangrado de tubo

digestivo 1
Falla organica multiple 1
Endocarditis 1
Choque séptico 1

Pulmén de choque

Derrame pericardico

GRAFICA 2. Motivo de egreso de los pacientes.



O numero de pacientes

mejoria alta vol traslado defuncién

Las causas de la defuncién fueron de tipo infeccioso, ya sea como
complicacion de proceso quirurgico o como complicacion de procesos

neumonicos.
En la tabla 4 se indica las causas especificas de defuncidn.

TABLA 4. Causas de defuncion y procesos asociados.

DIAGNOSTICO INICIAL CAUSA PATOLOGIAS

DEFUNCION ASOCIADAS

Correcciéon de canal Choque séptico Derrame pleural derecho
Bloqueo AV GlI Mobitz |

Neumonia
Acidosis metabdlica

atrio ventricular

Bronconeumonia Falla organica multiple Displasia
broncopulmonar

Hipertension arterial

severa

Neumonia apical Hemorragia pulmonar Neumonia de  focos

derecha multiples




Atelectasia

Insuficiencia cardiaca

congestiva derecha

Posoperado de atresia

duodenal

Sepsis por alcagenes

Eventracion de
dehiscencia de herida

quirdrgica

Derrame pleural

Atelectasia total.




DISCUSION.

El estudio reportd una frecuencia de ingresos superior a la esperada

para el sexo masculino, variacion no documentada en los reportes.

Los resultados obtenidos evidencian que las causas de ingresos mas
frecuentes son de 2 tipos principalmente, en primer lugar, por procesos
que ameriten tratamiento quirurgico, ya sea por afeccion de sistema
digestivo, cardiaco o ambos; y en segundo lugar por procesos
infecciosos, entre ellos, el sistema respiratorio es el afectado con mayor

incidencia por patégenos bacterianos o virales (en orden de importancia)
®)

Las cardiopatias congénitas jugaron un papel importante en la
morbimortalidad de los pacientes, ya que se encontraron en 74% de los
pacientes, ya sea como causa de ingreso (para correccion quirurgica),
como factor desencadenante de patologias infecciosas (respiratorias o
cardiacas, como endocarditis bacteriana) o como enfermedad asociada.
La frecuencia de cardiopatias congénitas en pacientes con sindrome de
Down se menciona en diversas series desde 40% hasta 50% (*°>?. La
frecuencia en el presente estudio fue mas elevada, y es debido
probablemente a que el estudio se llevd a cabo en una unidad de
referencia de tercer nivel, y los casos son enviados para correcciones
quirurgicas o por complicaciones especificas, ademas de que la unidad
no cuenta con atencion materno infantil y ello genera que no se estudie
a los pacientes con sindrome de Down desde el inicio, sino soélo a

poblacién ya seleccionada.

La estancia intahospitalaria fue de 9 dias, y para pacientes que
ingresaron por cardiopatia fue de 7 dias, ello sin tomar en cuenta
pacientes con cardiopatia asociada, lo que es de importancia porque

puede condicionar un sesgo en el resultado. Los pacientes con mayor



estancia intrahospitalaria fueron aquellos que cursaron con infecciones
de vias respiratorias, cuya estancia se prolongdé a 13 dias. Lo anterior
coincide con un estudio publicado en Suecia, donde se encontré que los
nifios con sindrome de Down con defectos cardiacos congénitos tuvieron
una frecuencia de 5.6 dias al afno por infecciones, comparado con 0.6

dias en aquellos que no tienen cardiopatia congénita

Entre las cardiopatias congénitas mas frecuentes reportadas se
encuentran la persistencia del conducto arterioso y la comunicacion
interventricular, con la misma frecuencia, seguida por la comunicacién
interauricular y el canal atrioventricular completo. Lo anterior, difiere con
algunos informes de la literatura consultada, en las que se sefala al
canal AV completo como principal cardiopatia (45%) seguida de
comunicacion interventricular, comunicacion interauricular y conducto

arterioso permeable @ 1112

No hubo relacion obsevada con patologia oftalmolégica, como sefialan
ciertas revisiones, ello debido probablemente a que hubo una

investigacion dirigida ¥

Llama la atencion que en diversas series se considera a las leucemias
como causa importante de morbilidad en pacientes con sindrome de

Down (10 13)

y en el presente estudio, solo el paciente que se eliminé por
expediente inconcluso, era portador de leucemia. No se identificd otra

patologia oncoldgica.

Lo mismo ocurrié con padecimientos uroldgicos, encontrandose sélo un

caso con antecedente de criptorquidia, y en un estudio de revision la

asociacion fue de 14-27% 9.



Se observé enfermedad por reflujo relacionada principalmente a
afecciones respiratorias, que coincide con multiples informes, quiza el

reflujo fue un factor desencadenante de estos padecimientos * 6 17)

En cuanto a la mortalidad, las principales causas fueron complicaciones
posoperatorias (cardiacas o digestivas) en asociacion con procesos

infecciosos, similar a lo reportado en la literatura:

Las complicaciones mas frecuentes fueron de tipo infeccioso,
principalmente en sistema respiratorio, y en menor frecuencia, sistema
cardiaco e infecciones generalizadas. Ello, de acuerdo con el estudio,
aunado a dos situaciones, primera: la causa mas frecuente de
hospitalizaciones previas fueron infecciones de sistema respiratorio y
segundo: la estancia intrahospitalaria mas prolongada fue por el mismo
tipo de infecciones, obliga a tener como punto basico para las
consideraciones preventivas tanto del padecimiento per se como de sus

complicaciones a las infecciones respiratorias.

Las estrategias que disminuyen los ingresos hospitalarios, el tiempo
hospitalario, las complicaciones y la mortalidad deben incluir el involucro
a la familia del paciente para ofrecer los cuidados especificos en base al
conocimiento de anomalias especificas para cada paciente, informacion
oportuna sobre signos y sintomas de alarma y posibles complicaciones.
Asimismo, es fundamental un enfoque multidisciplinario que abarque un
abordaje integral del paciente con sindrome de Down, con un
seguimiento preciso con el uso de protocolos establecidos, con
aplicacion  de flujogramas, informacion, procedimientos y tablas

especiales para los pacientes afectados " '®



CONCLUSIONES.

La principal causa de morbilidad de los pacientes con sindrome de
Down pueden dividirse en quirurgicas e infecciosas, entre las
primeras sobresalen las que afectan a sistema cardiovascular y
las que afectan a sistema digestivo; entre las segundas,

predominan las que afectan al sistema respiratorio.

Las principales causas de mortalidad se relacionan con

complicaciones quirurgicas y procesos infecciosos.

Las estrategias que disminuyan el numero de ingresos
hospitalarios, los dias hospitalizacién, las complicaciones vy la
mortalidad en pacientes con sindrome de Down deben enfocarse
a padecimientos quirdrgicos, cardiacos, respiratorios e

infecciosos.
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