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“Hallazgos ecocardiograficos anatémicos y hemodinamicos en una muestra de pacientes del
Instituto Nacional de Pediatria con sindrome de Down con defectos de septacion cardiaca y de
cojinetes endocardicos”

ASESOR: DR. JESUS DE RUBENS FIGUEROA
TESISTA: DRA. MARCELA GUERRERO LARA

ANTECEDENTES:

El sindrome de Down (SD) es la anormalidad cromosémica mas frecuente, se presenta en 1 de
cada 650 a 800 nacidos vivos, aproximadamente el 50% de los nifios con éste sindrome tiene
alguna cardiopatia congénita (CC), ésta asociacidn se incrementa hasta el 62% cuando el analisis se
realiza en pacientes hospitalizados.

El riesgo de recurrencia es de 1% en la poblacién general. Es la principal causa de mortalidad en
los dos primeros afios de vida y que condiciona un prondstico pobre a largo plazo. Evolucion
clinica en pacientes con SD y CC, (Martinez 2010).

En México la incidencia entre SD y CC varia del 36% a 58% siendo la lesién cardiaca mas frecuente
sola o asociada a otra cardiopatia el conducto arterioso permeable (PCA), seguida por la
comunicacién interventricular (CIV) e interauricular (CIA), se asocia con frecuencia a hipertensién
arterial pulmonar (HAP) en nifios con SD y CC (Vazquez 2006). A diferencia de lo publicado en
otros paises el canal atrioventricular (CAV) solo se reporta en cerca del 10% de los casos, en
México.

En los paises hispanoamericanos, la CC mas frecuente es la CIV, mientras que en Europa y en los
paises anglosajones el CAV tiene un incidencia de 40 a 70%. (De Rubens 2004).

Existen variaciones en la frecuencia de defectos congénitos cardiovasculares en estos pacientes en
diferentes poblaciones estudiadas, las variables en estos pacientes se atribuyen a factores
genéticos y ambientales (Marino 1996, De Rubens 2004)

Conocer la frecuencia y las caracteristicas anatémicas de las CC en el SD, asi como sus
complicaciones y causas de morbimortalidad, cobra gran importancia para la prevencion y mejoria
en la calidad de vida, por lo que se mencionarad la experiencia en el Instituto Nacional de Pediatria.

En nuestro pais, existe un numero limitado de publicaciones que indiquen la frecuencia de CC en
pacientes con SD, sin embargo De Rubens y cols. reportaron que el 58% de los pacientes con SD
captados en el Instituto Nacional de Pediatria presentan defectos cardiacos (De Rubens 2003),
situacién similar observada en una poblacion de origen Guatemalteco en donde se observé que un
54% de los pacientes con SD cursan con defectos cardiacos (Vida 2005).

En poblacién francesa y sueca, se ha reportado una frecuencia de cardiopatias en SD de sélo 23 y
32%, respectivamente (Kallent al., 1996). Estas diferencias en la frecuencia y la explicacion al
hecho de que sélo el 40-60% de los pacientes con SD desarrollen CC, aun se desconocen, pero



podrian involucrar la participacion de factores genéticos y ambientales aln no bien caracterizados
(Antonarakis, 2004; Roper&Reeves, 2006; Torfs&Christianson, 1999; Romano 2001; Sherman
2007; Freeman 2008).

La mayoria de las CC en SD son atribuibles a defectos en la septacién cardiaca. Tradicionalmente
se ha estimado que las CC mas frecuentemente asociadas al SD son los defectos de la septacion
atrioventricular (45%) debidos a alteraciones en el desarrollo de las almohadillas endocardicas que
conducen a un CAV completo o incompleto (comunicacién interauricular tipo ostium primum),
seguido de los defectos septales interventriculares (2/3), los defectos septales interauriculares tipo
ostium secundum (8%), la tetralogia de Fallot (4%), la persistencia de conducto arterioso (PCA)
(7%) entre otras CC (1%) (Freeman 1998, Freeman 2008). De hecho, se estima que el 66-70% de
los CAV se presentan en pacientes con trisomia 21 (Freeman 2008) y se ha calculado que los
pacientes con SD tienen un riesgo relativo de 550 por cada 1,009 RN vivos, para presentar CAV de
tipo completo (Torfs&Christianson 1998; Kerstann 2004; Cassidy&Allanson 2005).

Las manifestaciones clinicas son floridas y se pueden presentar en todos los sistemas; las mas
significativas son: capacidad intelectual disminuida, talla baja, cardiopatia y trastornos digestivos y
ortopédicos. Sin lugar a dudas la cardiopatia es la afeccidn principal que denota una buena o mala
evolucion. Conocer la frecuencia y las caracteristicas anatdomicas de las CC en el SD, asi como sus
complicaciones y causas de morbimortalidad, cobra gran importancia para la prevencién y mejoria
en la calidad de vida. Otros factores que influyen en la superviviencia son la situacion
socioecondmica, el sexo femenino, el bajo peso al nacer, etc . Las principales causas de
fallecimiento son la insuficiencia cardiaca (IC), la sepsis y la HAP, esta ultima tiene una
presentacién mas temprana en los CAV y reduce la supervivencia hasta en un 58%.

La HAP se desarrolla precozmente en pacientes con SD debido a factores inherentes como la
menor alveolizacién pulmonar o la obstruccién de las vias respiratorias altas. De ahi la importancia
de realizar correcciones quirdrgicas tempranas en estos pacientes ya que tiene similar mortalidad
quirurgica que los pacientes con normalidad cromosémica, aunque con mayor movilidad debido a
factores extracadiacos como la mecanica de la via aérea, el hipotiroidismo o la propensién a
infecciones. En pacientes con SD que desarrollan HAP, el tratamiento hoy en dia con bosentan ha
sido bien tolerado, seguro y eficaz, mejorando, en grado funcional, y produciendo estabilizacidn en
la capacidad funcional, (Martinez 2010). La tarea para mejorar la calidad de vida de estos
pacientes es muy importante y solo se lograra con un tratamiento multidisciplinario.

JUSTIFICACION:

Conocer la frecuencia, las caracteristicas anatdomicas y hemodinamicas de las CC en el SD, por lo
gue se mencionara la experiencia en el Instituto Nacional de Pediatria.



PREGUNTA DE INVESTIGACION

¢Cudles son hallazgos ecocardiograficos anatdmicos y hemodindmicos mas frecuentes
encontrados en una muestra de pacientes mexicanos con SD y CC atribuible a defectos de
septacién y formacién de cojinetes endocardicos?.

OBJETIVO:

1. Describir los hallazgos ecocardiograficos anatdmicos y hemodindmicos en pacientes
mexicanos con SD y CC debida a defectos de la septacion cardiaca y de los cojinetes
endocardicos.

OBIJETIVOS ESPECIFICOS:

1. Describir la anatomia y hemodinamia por ecocardiografia transtoracica de pacientes
mexicanos con SD sin CC.

2. Describir la anatomia y hemodinamia por ecocardiografia transtordcica de pacientes
con diagndstico cardioldgico de CIAy CIV.

3. Describir la anatomia y hemodinamia por ecocardiografia transtoracica de pacientes
con diagnéstico cardioldgico de CAV

OBJETIVOS SECUNDARIOS:

1. Calcular las variables hemodinamicas por ecocardiografia transtoracica en cada uno
de los grupos y determinar si existen diferencias estadisticamente significativas.

2. Describir anatdmicamente la cardiopatia mas frecuente encontrada en los grupos con
CC en pacientes con SD

HIPOTESIS:
1. Hipédtesis nula:

a. La descripcion de la anatomia y hemodinamia mas frecuente encontrada en los nifos
con SD en el Instituto Nacional de Pediatria es similar a la encontrada en la literatura
mundial.

2. Hipodtesis alterna:

a. La descripcién de la anatomia y hemodinamia mas frecuente encontrada en los nifios
con SD en el Instituto Nacional de Pediatria es diferente a la encontrada en la
literatura mundial.



MATERIAL Y METODOS:

TIPO DE ESTUDIO

*  PROSPECTIVO

e DESCRIPTIVO

*  TRANSVERSAL
POBLACION A ESTUDIAR

* Se llevara al cabo en el Instituto Nacional de Pediatria en el Servicio de Cardiologia
Pediatrica.

CALCULO DE LA MUESTRA

e De acuerdo al porcentaje de deteccion de mutaciones en los genes NKX2.5, GATA4 (CC
aisladas) y CRELD1 (CC aisladas y asociadas al SD) referido en la literatura, el célculo del
tamafio de muestra se realizd mediante la prueba exacta de Fisher usando la
transformacion inversa del seno, con un error tipo | o alfa de 0.05, un error tipo Il o beta
de 0.99 y una proporcidon de casos de 0.80 y de controles de 0.20. Con este calculo se
conformardn tres grupos de estudio en nifios con SD:

I GRUPO SIN CARDIOPATIA CONGENITA: 47 pacientes con trisomia 21 regular y sin
cardiopatia congénita.

1. GRUPO CON DEFECTOS SEPTALES: 47 pacientes con trisomia 21 regular y con
cardiopatia congénita de tipo defecto septal interauricular tipo ostium secundum o
defecto septal interventricular membranoso o perimembranoso.

1. GRUPO CON DEFECTO DE LA SEPTACION ATRIOVENTRICULAR : 47 pacientes con
trisomia 21 regular y con cardiopatia congénita por defecto de almohadillas
endocardicas o canal atrio-ventricular parcial, transicional o completo.

MEDICION DE DATOS HEMODINAMICOS

Los datos hemodinamicos obtenidos fueron insuficiencia tricuspidea en mmHg, presion sistdlica de
la arteria pulmonar en mmHg, resistencias vasculares pulmonares en unidades Woods y presion
de venas pulmonares en mmHg.

La insuficiencia tricuspidea fue determinada por el chorro de insuficiencia en milimetros de
mercurio (mmHg).

La presion sistélica intraventricular derecha (PSVD) fue determinada cuantificando la velocidad del
chorro de insuficiencia tricuspidea (IT) y con la ecuacién de Bernoulli para medir el gradiente
sistélico entre el ventriculo derecho mas la presidn de la auricula derecha (PAD).

PSVD = 4 (IT velocidad)? + PAD



Donde IT es la velocidad maxima del chorro de IT en m/seg y PAD es una estimacion de la presion
auricular derecha.

Como la PSVD v la presidn sistdlica de la arteria pulmonar son similares (en ausencia de estenosis
pulmonar), este es el medio sencillo para cuantificar la presencia y la gravedad de la HAP
pulmonar.

La resistencia vascular pulmonar (RVP) se estima dividiendo la velocidad maxima del chorro
regurgitante en la tricuspide (VRT) en m/s por la integral de la regurgitacion (ITV) del tracto de
salida del ventriculo derecho (en cm). Este método se basa en que la RVP esta directamente
relacionada con el cambio de la presion e inversamente con el flujo pulmonar.

RVP= VRT /ITV (TSVD) x 10 + 0.16 (dyn/cm/s2).
Valor normal, menor 1.5 Wood

Valor alterado mayor a 3 Unidades Wood
Indice de RVP = RVP x SC (superficie corporal)

Valor normal de 1.25 a 3UW/m2

POBLACION ELEGIBLE:

Todos los pacientes con diagnéstico de SD canalizados a través de los servicios de Cardiologia y
Genética del Instituto Nacional de Pediatria del periodo comprendido entre marzo del afio 2009 a
febrero del 2011.

1. GRUPO SIN CARDIOPATIA CONGENITA:
a. Todos los pacientes con trisomia 21 regular y sin CC confirmada por estudio
ecocardiografico del periodo comprendido entre marzo del afio 2009 a
febrero del afio 2011.
2. GRUPO CON DEFECTOS SEPTALES ATRIALES Y/O VENTRICULARES:
a. Todos los pacientes con trisomia 21 regular y con diagndstico ecocardiografico
de CC de tipo CIA o CIV, del periodo comprendido entre marzo del aifio 2009 a
febrero del afio 2011.

3. GRUPO CON DEFECTO DE LA SEPTACION ATRIOVENTRICULAR (CANAL
ATRIOVENTRICULAR):
a. Todos los pacientes con trisomia 21 regular y con diagndstico ecocardiografico
de CC por defecto de almohadillas endocardicas o CAV parcial 6 completo, del
periodo comprendido entre marzo del afio 2009 a febrero del afio 2011.



SEXO

CRITERIOS DE INCLUSION:

N

Pacientes con SD con cariotipo trisomia 21 regular.

Hombres o mujeres, de 0 a 18 afos edad.

Pacientes con SD de la poblacidn objetivo cuyos padres o representantes legales autoricen su
inclusién en el estudio.

Pacientes con diagndstico de SD sin evidencia clinica y ecocardiografica de CC.

Pacientes con diagndstico de SD y con CC de tipo CIA o CIV confirmada por evaluacién
cardioldgica y ecocardiografica.

Pacientes con diagndstico de SD y con CC por defecto de almohadillas endocardicas o CAV
parcial 6 completo confirmada por evaluacién cardiolédgica y ecocardiografica.

CRITERIOS DE EXCLUSION:

Pacientes con CC complejas donde coexistan CIA, CIV o CAV con otro tipo de cardiopatias
cono-troncales.

Pacientes con trisomia 21 no regular.

Pacientes con los que no se cuentan todos los criterios ecocardiograficos a estudiar .

SELECCION DE SUJETOS A PARTICIPAR:

Los pacientes elegibles con SD se captaran a través del servicio de Cardiologia Pediatrica del
Instituto Nacional de Pediatria, Secretaria de Salud. Seran evaluados para la exploracién
cardioldgica y realizacion de ecocardiograma transtoracico bidimensional.

El servicio de Cardiologia Pediatrica realizard una exploracidon cardioldgica clinica y por
ecocardiografia en un aparato de ultrasonido Modelo tipo iE33 (Philips), en modo M,
bidimensional, Doppler, continuo, pulsado, espectro en color, transtoracico y con
transductores de 1-5 y 8-3 MHZ, para definir ausencia o presencia de CCy su clasificacion.

DEFINICION DE VARIABLES:

Cualitativa, categorica nominal y dicotomica



EDAD

TALLA

PESO

SUPERIFICIE CORPORAL

TIPO DE CARDIOPATIA CONGENITA

DEFECTO SEPTAL INTERVENTRICULAR

DEFECTOS SEPTAL INTERAURICULAR

DEFECTO SEPTAL ATRIOVENTRICULAR COMPLETO

DEFECTO SEPTAL ATRIOVENTRICULAR PARCIAL

GRADIENTE DE INSUFICIENCIA TRICUSPIDEA

VELOCIDAD DE INSUFICIENCIA TRICUSPIDEA

PRESION SISTOLICA DE LA ARTERIA PULMONAR

GRADIENTE DE VENAS PULMONARES

RESISTENCIAS VASCULARES PULMONARES

INTEGRAL DE LA VELOCIDAD DEL TRACTO DE
SALIDA DEL VENTRICULO DERECHO

QP/QS:

10

Cuantitativa numérica discreta

Cuantitativa numerica

Cuantitativa numerica

Cuantitativa numerica

Cualitativa, categorica nomina y dicotomica

Cualitativa, categorica nominal y dicotomicas

Variable categorica

Variable categorica

Variable categorica

Cuantitativa numérica continua

Cuantitativa numérica continua

Cuantitativa numérica continua

Cuantitativa numérica continua

Cuantitativa numérica continua

Cuantitativa numérica continua

Cuantitativa numérica continua
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HOJA DE RECOLECCION DE DATOS:

. Datos Generales
a) Nombre
b) Registro
c) Edad
d) Talla
e) Peso
f) Superficie Corporal
Il. Tipo de Cardiopatia (Descripcidon anatémica).
a) Sin Cardiopatia
b) Con defecto de la septacion atrio-ventricular.
a. Tipo A, B o C de Rastelli
b. Balanceado o desbalanceado
c. Completo o parcial
c) Con defecto de la sepatcidn atrial o ventricular.

a. Tipode CIA
b. Tipode CIV
d) Otros

lll.  Datos hemodindmicos:
a. Gradiente de insuficiencia tricuspidea
Velocidad de insuficiencia tricuspidea
Presion sistdlica de la arteria pulmonar
Gradiente de venas pulmonares
Resistencias vasculares pulmonares
Integral de velocidad del tracto de salida del ventriculo derecho
Relacién Qp:Qs: (Gasto pulmonar / Gasto cardiaco).

m oo T

ANALISIS ESTADISTICO:

Utilizaremos en primer lugar pruebas de normalidad para saber la distribucion de nuestra
muestra. Por el nimero de pacientes (113 pacientes) suponemos una distribucion normal, en tal
caso se aplicaran las medidas de tendencia central (media y desviacion estandar) en cada una de
nuestras variables. Asi como la prueba t de student, correlacion de variables de Pearson’s.
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RESULTADOS:

Se estudiaron 113 pacientes en total, de los cuales 57 (50.4%) son femeninos y 56 (49.6%)
masculinos.

TOTAL DE PACIENTES Y PORCENTAJE POR
SEXO

OMASCULINO

BEFEMENINO

Se clasificaron los nifios con Sindrome de Down en tres grupos:
1. GRUPO SIN CARDIOPATIA CONGENITA (GRUPOI)
2. GRUPO CON DEFECTOS SEPTALES ATRIALES Y/O VENTRICULARES (GRUPO II)

3. GRUPO CON DEFECTO DE LA SEPTACION ATRIOVENTRICULAR (CANAL ATRIOVENTRICULAR
(GRUPO 1ll)

En el primer grupo 50% de los pacientes son mujeres y 50% hombres, en el segundo grupo
el 46% son mujeres y el 54% hombres, en el tercer grupo 67% mujeres y 33% hombres. Se
presenta la siguiente tabla con distribucidn de sexo por grupos:

Sexo de los pacientes por grupo

40

30

19

Numero d‘io
pacientes

10

@ Femenino

0
Grupo | Grupo Il Grupo lll



Edad de los pacientes:
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En el grupo | se estudiaron 38 pacientes, con edad promedio de 4.3 afos, desviacion estandar de

4.3. Valor minimo de 2 meses y maximo de 18 afios, mediana de 3 afios.

En el grupo |l se estudiaron 60 pacientes, con edad promedio de 3.1 afios, desviacion estandar de

4. Valor minimo de 1 meses y maximo de 17 afios, mediana de 1.5 afios.

En el grupo Il se estudiaron 15 pacientes, con edad promedio de 4 afios, desviacidn estandar de

4.8. Valor minimo de 1 meses y maximo de 14 afios, mediana de 2 afios

EDAD

Grafica. Edad en aios en los tres grupos
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| GRUPOII
20 22 GRUPO I
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10
5 / /
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RESULTADOS DE LOS DATOS DE DESCRIPCION ANATOMICA

El defecto septal atrioventricular, se caracteriza por la falta de separacion entre el atrio derecho y
el ventriculo izquierdo lo que origina una unidn atrioventricular comun, y dos defectos septales
adicionales: CIV que involucra a las porciones perimembranosa y de entrada y en la gran mayoria
de los casos una CIA tipo foramen primum.

Actualmente se reconocen dos formas de esta CC:

Los defectos parciales: consisten en un defecto limitado al septo interauricular CIA tipo ostium
primum, con dos valvulas atrio-ventriculares presentes, asociado a diferentes grados de
insuficiencia de las vdlvulas atrio-ventriculares, mas frecuentemente de la izquierda, debido a la
falta de tejido a nivel de la valva septal de la mitral (cleft o hendidura mitral).

Los defectos completos CAV comun, combinan un gran defecto de la septacién a nivel auricular y

ventricular, CIA tipo ostium primum y CIV a nivel del septo membranoso de entrada, con severa
anomalia de las vélvulas atrio-ventriculares, consiste en la existencia de una vélvula atrio-
ventricular comdn que conecta las dos auriculas con los dos ventriculos. Habitualmente dicha
valvula disfunciona con regurgitacién importante hacia una o ambas auriculas. Frecuentemente la
valvula atrio-ventricular comun esta constituida por 5 velos, 2 anterosuperiores derecha e
izquierda o valva puente, 2 laterales derecha e izquierda y 1 posterior comun.

Ademas se utilizd la clasificacion quiridrgica de Rastelli para determinar la insercién de la valva
puente, la cual proporciona informacidn valiosa para el cirujano que lo orienta en la eleccién del
enfoque quirdrgico mas adecuado.

Tipo A de Rastelli: Es la forma mas frecuente 75% de los casos, la valva puente tiene una completa
division por encima de la cresta del septo en dos componentes, derecho e izquierdo, que se
insertan a través de sus cuerdas tendinosas sobre la cresta del tabique ventricular, con CIV a
través de los espacion entercordales.

Tipo B de Rastelli: Es la forma menos frecuente. La insercién de esas valvas se establece en un
musculo papilar situado en la unién del tabique ventricular con la pared libre del ventriculo
derecho, y la valva puente pasa por encima de la CIV.

Tipo C de Rastelli: Abarca aproximadamente al 25% de los casos. Es la forma mds comun en los
casos en que dicha malformacidn asocia la tetralogia de Fallot. La insercion de las valvas puente y
derecha se insertan en un musculo papilar de la pared libre del ventriculo derecho y se ubica por
encima de la CIV.



Grupo | sin Cardiopatia
e Se estudiaron 38 pacientes de los cuales 33 pacientes (87%) tuvieron anatomia
normal, 5 pacientes (13%) tuvieron foramen oval permeable y 1 paciente (2.6%)

tuvo persistencia del conducto arterioso silente. (Tabla 1).

Tabla 1. Hallazgos anatdmicos encontrados en el grupo |

HALLAZGOS ANATOMICOS NUMERO DE PACIENTES

ANATOMIA NORMAL

FORAMEN OVAL PERMEABLE
PCA SILENTE
TOTAL

Grupo Il Con defecto de la septacidn atrial o ventricular

e Se estudiaron 60 pacientes de los cuales 29 (48.4%) tuvieron comunicacion
interauricular tipo ostium secundum, en 24 (40%) pacientes tuvieron
comunicacion interventricular tipo perimembranosa (100%).

e Se encontrd comunicacidn interventricular perimembranosa y comunicacion
interatrial tipo ositum secundum, es decir ambos defectos en 7 pacientes (11.6%).

e Otros hallazgos anatdmicos: se encontraron 8 (13.3%) pacientes con foramen oval
permeable (todos en el grupo de CIV), 17 (28.3%) con persistencia del conducto
arterioso (10 en el grupo de CIA, 6 en el grupo de CIVy 1 en el grupo de ambos
defectos), 2 (3.3%) pacientes con derrame pericardico (1 en el grupo de CIAy 1 en
el grupo de ambos defectos) y 1 (3.3%) con aneurisma del septum interatrial en el
grupo de CIV).

Tabla 2. Hallazgos anatdomicos encontrados en el grupo Il

HALLAZGOS ANATOMICOS NUMERO DE PACIENTES

COMUNICACION INTERAURICULAR 29(48.4%)
COMUNICACION INTERVENTRICULAR 24(40%)

AMBOS DEFECTOS (CIV PERIMEMBRANOSA Y CIA TIPO 7(11.6%)

OSTIUM SECUNDUM)

OTROS HALLAZGOS:

* FORAMEN OVAL PERMEABLE 8 (13.3%)
* PERSISTENCIA DEL CONDUCTO ARTERIOSO 17 (28.3%)
*DERRAME PERICARDICO 2 (3.3%)
*ANEURISMA DEL SEPTUM INTERATRIAL 1(1.6%)

*Total de pacientes 60 (100%).
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Grupo lll con defecto de la septacidn atrio-ventricular.

e Se estudiaron 15 pacientes con defecto de la septacién atrio ventricular, 14
(93.3%) de ellos completos y 1 (6.6%) parcial, 14 (93.3%) balanceados y 1 de los
completos (6.6%) desbalanceado.

e Los pacientes con Canal atrioventricular completo (14 pacientes) se subclasificaron

de acuerdo a la insercion de la valva puente anterior en el septum interventricular
segun la clasificacién de Rastelli en:

o Tipo A de Rastelli: 11 (78.5%) pacientes.

o Tipo B de Rastelli: 2 paciente (14.2%).

o Tipo C de Rastelli: 1 paciente (7.1%).
Otros hallazgos anatémicos asociados: se encontraron 6 (40%) pacientes con persistencia
del conducto arterioso, 1 con hendidura mitral (6.6%), todos con insuficiencia mitral, 2

(13.3%) pacientes con derrame pericardico y 3 (20%) pacientes con foramen oval
permeable. Tabla 3.

Tabla 3. Hallazgos anatédmicos encontrados en el grupo Il

HALLAZGOS ANATOMICOS NUMERO DE PACIENTES
Canal AV Completo 14 (93%)
Canal AV Parcial 1 (7%)
Canal AV Balanceado 14 (93%)
Tipo A de Rastelli 11 (78.5%)
Tipo B de Rastelli 2 (14.2%)
Tipo C de Rastelli 1(7.1%)
Canal AV Desbalanceado 1(7.1%)
Otros Hallazgos
* Persistencia del conducto arterioso 6 (40%)
* Hendidura mitral 1(6.6%)
* Derrame pericardico 2 (13%)
* Foramen oval permeable 3 (20%)

*Total de pacientes 15 (100%).
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Insuficiencia tricuspidea:
Grupo I: Total 38 pacientes, promedio de IT 22.8mmHg, desviacion estandar 7.36, valor maximo

35mmHg, minimo 7mmHg y mediana 22mmHg.

Grupo Il: Total 60 pacientes, promedio de IT 32.7mmHg, desviacién estandar 16.3, valor maximo

83mmHg, minimo 8mmHg y mediana 29mmHg.

Grupo lll: Total 15 pacientes, promedio del gradiente de la valvula atrioventricular derecha
43.7mmHg, desviacion estandar 21.8, valor maximo 75mmHg, minimol7 mmHg y mediana

43mmHg.

GRAFICA INSUFICIENCIA TRICUSPIDEA Y VALVULA ATRIOVENTRICULAR DERECHA COMPARATIVA
EN LOS 3 GRUPOS
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PRESION SISTOLICA EN LA ARTERIA PULMONAR EN LOS TRES GRUPOS:

ANALISIS ESTADISTICO TABLA 1.
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Total Promedio Desviacion St Minimo Media Maximo
GRUPOII 38 28.76316 8.26073 16 28.5 43
GRUPOIII 60 42.08333 17.04559 10 40 96
GRUPO 1l 13 51.69231 19.21971 21 45 90
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RESISTENCIAS PULMONARES UNIDADES WOODS

Total Promedio Desviacion St Minimo Media Maximo
GRUPOII 33 1.37091 0.38897 0.57 1.31 2.33
GRUPOIII 46 1.46457 0.71191 0.62 1.295 4.56
GRUPOIII 8 1.54 0.40313 0.93 1.55 2
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Presion de venas pulmonares
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Total Promedio Desviacién St Minimo Media Maximo
GRUPO | 32 2.375 0.79312 1 2 5
GRUPO Il 53 2.9434 1.59826 1 3 9
GRUPO Il 8 3.25 1.28174 2 3 5
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ANALISIS:

El SD se ha asociado con diversas CC como CAV, CIA, CIV, etc. En éste estudio nos enfocamos a los
hallazgos ecocardiograficos anatdmicos y hemodinamicos de la poblacién estudiada. Encontrando
lo siguiente:

El sexo de los afectados con SD es predominantemente femenino 50.4%, sin embargo no
significativo, similar a lo reportado en Cuba con 59,2%, (Ledn Ojeda 2003).

En un estudio Chileno (Castillo 2002) hay un predominio discreto femenino con un 53%. Y aqui en
nuestro pais se presenta una relacién 1:1. (De Rubens 2003). En este estudio nos llama la atencion
que hay mayor predominio de pacientes femeninas en el grupo Il

Dentro de los defectos congénitos aislados la CC mas frecuente fue la CIA (48%), que difiere
importantemente de lo reportado en Cuba (14.6%), Guatemala 12.7% y similar a los reportes de
India y Arabia que estdn en 30% aproximadamente.

La CIA difiere a lo reportado en Guatemala. (Leon Ojeda 2003, De Rubens 2003, Martinez-
Quintana 2010, Kuri 2010, Morales Castro 2007, Nunez Gémez 2012, Palenzuela 2008, Castillo
2002, Vazquez 2006)

En nuestro estudio la segunda cardiopatia mas frecuente fue CIV (40%), En cuba la CIV (32%)
también fue la segunda CC aislada mas frecuente, la primera fue CAV.

La CIV es similar a lo que se reporta en Espafia, Atlanta (35%) Roma 30%, Guatemala (27.5%),
Panama y Chile (38%), diferimos de Brasil (55%) y Arabia (15%), (Leon Ojeda 2003, De Rubens
2003, Martinez-Quintana 2010, Kuri 2010, Morales Castro 2007, Nufiez Gomez 2012, Palenzuela
2008, Castillo 2002).

La PCA la encontramos en un 28%, tercera en frecuencia similar a lo encontrado Cuba 18% y
tercera cardiopatia mas frecuente; en Mexico, Guatemala y Panama que estd encima de 20%,
difiere de Brasil, Atlanta y Espafia con una presentacion de 6.8% aproximadamente y Ecuador 58%.
(Ledn Ojeda 2003, De Rubens 2003, Martinez-Quintana 2010, Kuri 2010, Morales Castro 2007,
Nufiez Gémez 2012, Palenzuela 2008, Castillo 2002).

El CAV, a diferencia de los encontrado en Republica Dominicana con estadistica de CAV 21.6%, CIA
15.7%. Espaiia, Estados Unidos e Italia con cifras de 45% de CAV. Comparado con lo encontrado en
México, Guatemala y Brasil donde las cifras de CAV oscilan alrededor de un 10%, nuestros
resultados son similares con 12.3%, las poblaciones orientales como China y la India oscilan entre
un 25%, lo cual difiere con nuestra poblacidon aunque no estadisticamente significativo. (Ledn
Ojeda 2003, De Rubens 2003, Martinez-Quintana 2010, Kuri 2010, Morales Castro 2007, Nufiez
Gbémez 2012, Palenzuela 2008, Castillo 2002)
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Un defecto congénito mayor, no obstante a las diferencias en la prevalencia de los defectos
cardiovasculares en las diferentes etnias, el genotipo cardiovascular esta infuenciado por factores
genéticos y ambientales.

Afadiriamos a este comentario que mas alla de las diferencias étnicas pueden estar las diferencias
geograficas en las poblaciones orientales como China y Japén que tiene como defecto mas comun
entre los nifios con SD con CC, la presencia de CIV, en las caucasicas, en América del Norte el CAV,
en Centroamerica: México y Guatemala PCA, en América del Sur hay variaciones entre el Ecuador,
donde la mas frecuente es la PCA, Brasil y Chile es la CIV.

En las Islas de Caribe como Republica Dominicana el CAV se presenta en (53%), CIV 33% y en Cuba
con iguales cifras la CIV en 33%. (Ledn Ojeda 2003, De Rubens 2003, Martinez-Quintana 2010, Kuri
2010, Morales Castro 2007, Nufiez Gomez 2012, Palenzuela 2008, Castillo 2002)

En cuanto al andlisis hemodindmico no encontré articulos que estudiaran la presidon pulmonar y
unidades woods por ecocardiografia como Unico estudio para HAP. La mayoria de los estudios son
de hemodinamia en donde se observa lo siguiente. (Vazquez 2006).

La HAP se considerd como leve cuando la presion sistdlica fue de 30-40mmHg, moderada cuando
la presion sistélica de la arteria pulmonar era de 40 a 70mmHg y severa cuando la presion
pulmonar fue mayor de 70mmHg. Segun datos hemodindmicos.

En nuestro estudio si hubo cifras elevadas de presidn sistélica pulmonar en los grupos Il y lll y en
cuanto a las RVP en los tres grupos las encontramos dentro de limites normales, lo cual permitio la
realizacion de correccidén quirurgica cardiaca en todos los pacientes de los grupos Il y lll.

CONCLUSIONES:

En nuestro trabajo los nifios con SD de acuerdo al grupo en que fueron estratificados mostraron
los siguientes datos:

En el grupo |, nifios con SD sin cardiopatia, la presién pulmonar fue normal. La presidn sistdlica de
la arteria pulmonar inferida por gradiente de IT promedio de 28.7mmHg. Las resistencias
vasculares pulmonares en promedio fueron de 1.3UW. La presién de venas pulmonares con
promedio de 2.3mmHg.

En el grupo Il, nifios con SD con defectos del tabique interatrial e interventricular; el tipo de
cardiopatia mds frecuente fue CIA en 48% de las cuales el 100% fue del tipo ostium secundum,
CIV en 40% de las cuales las mas frecuentes fueron del tipo perimembranosa (100%), y PCA en
28.3%. Se observé insuficiencia tricuspidea en el total de los pacientes, con un promedio de
32.7mmHg. La presion sistdlica de la arteria pulmonar inferida por gradiente de IT promedio de
42mmHg. (HAP leve a moderada) Las resistencias vasculares pulmonares en promedio fueron de
1.4UW, la presién de venas pulmonares con promedio de 2.9mmHg. (normales).
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En el grupo lll, nifios con SD con CAV, se encontrd que el tipo A de Rastelli fué el mas frecuente en
78.5%. La cardiopatia asociada mas frecuente es PCA en 40%. Todos los pacientes presentaron
insuficiencia tricuspidea, con un promedio de 43.7mmHg. La presidn sistdlica de la arteria
pulmonar inferida por gradiente de IT promedio de 51.6mmHg (HAP moderada).

Las resistencias vasculares pulmonares en promedio fueron de 3.25UW. La presidon de venas
pulmonares con promedio de 3.25mmHg (normales).

La presion pulmonar se encontré mads elevada en el grupo de SD con CAV, sin embargo la presion
de venas pulmonares se encontraron en rangos normales. Los tres grupos mantuvieron la presion
pulmonar dentro de rangos de normalidad.

Este estudio permitié identificar las CC mas frecuentes asociadas al SD y su repercusion
hemodindmica en los diferentes grupos.

El abordaje diagndstico y la intervencién quirdrgica oportuna y temprana puede cambiar el
prondstico de la enfermedad cardiaca asi como la calidad de vida con su abordaje
multidisciplinario.
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