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TITULDO

* HIPERTENSION ARTERIAL PULMONAR EN NINOS CON SINDROME DE DOWN *



OBJETIYO

CONOCER LAS ALTERACIONES EN LAS CIFRAS DE PRESION ----
ARTERIAL PULMONAR EN PACIENTES PORTADORES DE SINDROME
DE DOWN EN EDAD PEDIATRICA, CON Y SIN CARDIOPATIA.



ANTECEDENTES CIENTIFICOS:

Los nifios con trisomia 21 son conocidos desde hace muchos afios
siendo descritos por Down,en 1866, por lo cual se le did el nombre de
S{ndrome de Down. (1)

Dicho sindrome tiene una frecuencia elevada, reportandose una variacibn
entre 0.90 y 1.60 casos por 1000 nacidos vivos. {2}

Los recién nacidos que presentan este sindrome tienen una serie
de caracteristicas clinicas que facilitan el diagnfstico, aungue en ----
algunas ocasiones;. sobre todo en el neonato inmediato, surgen dificulta-
des para su identificacidén, por lo que se han establecido una serie de -
datos pare su diagn6stico. { cuadro 1 ), El 100% de 1os recién nacidos
presenta por lo menos 4 de estos signos y en el 89% de los casos presen-
tan & o mis de estos signos.

El Sindrome de Down ha sido campo de estudio para maltiples dis-
ciplinas médicas, una de ellas es 1a Génetica, la cual ha realizado gran
des aportaciones entre las que destaca el decubrimiento de la trisomia -
21, refiriendose gue es la alteracién cromosémica humana m&s frecuente
(3).

De igual manera se han hecho investigaciones én Inmunologfa, He-
matologla, Psiquiatrfa y Cardiologia; los articulos publicados en &sta -
Gltima disciplina médica refieren una frecuencia de cardiopatia congéni-
ta en un 30 a 40% de los nifies.{ 3.4.5.6.7.10.). En un estudio realiza--
do por Sang se reporta como principal defecto al Canal Atrioventricular
(Canal A-Y), con un 43.00%; posteriormente la Comunicacidn Interventricu
lar { CIV ) con un 32.00%, la Comunicacién Interauricular { CIA } en un

10.00% Tetralogia de Fallot { TF } en un 6.00%,1a Persistencia del «-----



Conducto Arteriosoc { PCA) 4.00%, dicha frecuencia difiere con 13 descri--
ta por Vizcaino y Ortega (2), quienes reportan como la mds frecuente a la
~comunicacion interventricular, con una frecuencia de 29.08%.

Les pacientes con S{ndrome de Down que cursam con Cardiopatia ~--
de corto circuito arteric-vénoso pueden cursar con Hipertensitn Arterial
Pulmonar (HAP), refiriendose por algunos autores, que dicha patologfa ---
es mis severa que en nifios sifn alteracifm cromosomica. Ademds se refiere
que los nifios portadores de este sindrome cursan con HAP como parte del -
mismo. En cuante a lo anterior se han postulado diversas hip6tesis. Una -
de ellas es la persistencia del patrbn de circulacién fetal, otra es la -
no involucidn de hipertrofia vascular que se presenta al nacimiento.(7.8.
10.). -

$in embargo existe gran controversia, ya que otro autores refie=-
ren que la HAP no es parte del Sindrome, si no que depende de la presen--
cia de cardiopatia.

Los valores de Presion Arterial Pulmonar van a depender de la-=--
edad y la altitud a nivel del mar en que se encuentre viviendo el pa-----
ciente (9). Para la Ciudad de México los valores normales para récien --
nacidos son: 50/25/35 U torr y para preescolares de 30/10/20 U torr, de -
las presiones sist6lica, diastGlica y media respectivamente, tomadas del
tronco de la arteria pulmonar. Cifras mayores a &stas constituyen HAP, la
cual puede dividirse en varias categdrias:

Leve: Presién media de la Arteria pulmonar de 30 a 39 U torr
Moderada: Presibn media de ta Arteria Pulmonar de 40 a 49 U torr

Severa: Presi6n media de la Arteria Pulmonar de 50 U torr o més.



ta mortalidad en los pacientes con Sindrome de Down es muy alta---
estimandose que el 50% de los pacientes fallece durante el primer afio de
vida y que de estos el 25% es 5 causa de afeccién cardifca.(5}.5¢ refierg
que la edad es un factor importante ya que los pacientes que sobreviven-
[os primeros 12 meses de vida presentan una disminucibn en la morbi-mort a
lidad, {10}.

El tratamiento quirdrgico de la cardiopatia de estos nifios es muy
discutido por factores inherentes al mismo s{ndrome como es el retrazo--
neufologico ademds de que se ha reportado (10) que estos pacientes cur--
san con un postoperatorio térpide, con una mayor frecuencia de complica~
ciones. '

En estudfos realizados por Ouran y Cols, se reporta gue es posible-
medir la presién arterial pulmonar por medio de fcoboopler, siendo los---
resultados muy semejantes a los obtenidos por catéterismo cardidco. ----

(14,15,16.).



PLANTEANIENTO DEL PROBLEMA

En el Servicio de Cardiologia Pediatrica del Hospital Gene-
ral del Centrc M8dico la Raza, se atiende a un gran nimero de pacientes

Cardiopatas con Sindrome de Down, los cuales en muchas ocaciones no se

consideran candidatos para tratamiento quirdrgico por la posibilidad de '

que presenten HAP. Durante la realizacién del presente estudio observare
mos si los pacientes con dicho Sindrome cursan con hipertensitn arterial
pulmonar como parte del mismo o que probablemente estos pacientes pre---
sentan mayor predisposicidn para el desarrollo de HAP. También determi--
naremos si la presencia de cardiopatia de corto circuito arterio-vénoso

incrementan aln mds las cifras de presidn arterial puimonar.

¢ EXISTE RELACION ENTRE SINDROME DE DOWN E HIPERTENSION ARTERIAL -----
PULMONAR 7,




RIPOTESIS

HIPOTESIES GENERAL :
Los pacientes con SIndrome de Down cursan con Hipertension Arterial ---

Pulmonar como parte del Sindrome. Y en pacientes que son portadores ---

de cardiopatfa, la hipertensifn es mas severa.

HIPOTESIS ESTADISTICA

HEIPOTESIS NMULA: Mo
Le presencia de Hipertensién Arterial Pulmonar en pacientes con Sindrome

de Down sblo esta condicionada por la presencia de cardiopat{a de corto --

circuito arterio-vénoso.

HIPQTESIS ALTERNA: #Hl
Los pacientes pediatricos con Sindrome de Down tienen mayor predisposicifn
a desarrollar Hipertensi6n Arterial Pulmonar en presencia de cardiopatia

de corto circuito arterio-venoso



DISENRNO

El presente estudic es de tipo longitudinal,prospectiva

¥ comparativo.



MATERIAL Y WETODOS

El presente estudio se realizf en el Servicio de Cardiopedia------
tria del Hospital General y en el Servicio de Ecocardiografia de] Hospi--
tal de Especialidades; ambos del Centro Médico " La Raza ", de la Ciudad
de México. De los meses de Mayo'a Diciembre de 1991.

A todos los pacientes se le realizé electrocardiograma, Radiografia

de tbra y Eco Doopler, en 18 casos fué necesario cat&terismo cardiico.

CRITERIOS ODE INCLUSION.

Se incluyeron en el estudio a 39 pacientes, formandose tres gru---
pos { ver tabla 1 ), con edades comprendidas entre 2 meses y 8 afios de --
edad, de ambos sexos. Todos los pacientes tenidn diagnbstico de Sindrome
de Down, tanto con clfnica como par cariotipo.

Ningino de los pacientes tenfarn antecedente de malformacifn ----
pulmorar congénita, ni proceso infeccioso a este nivel en el momenio de -

haberse tomado Ecocardiograma.

CRITERIOS DE EXCLUSION.

Se excluyeron del estudio a los pacientes que presentabban proceso
infecciso pulmonar, pacientes con inficiencia cardidca y pacientes con --

malformacifn congénita pulmonar.



NMATERIAL Y METODOS

El presente estudic se realizb en el Servicio de Cardiopedia-—----
tria del Hospital General y en el Servicio de Ecocardiografia del Hospi--
tal de Especialidades, ambos del Centro M&dico " La Raza ", de la Ciudad
de México. De los meses de Mayo.a Diciembre de 1991,

A todos los pacientes se le realizd electrocardiograma, Radiografia

de téra y Eco Doopler, en 18 casos fué necesario catéterismo cardiica,

CRETERIOGS DE INCLUSION.

Se incluyeron en el estudio a 39 pacientes, formandose tres gru---
pos { ver tabla 1 ), con edades comprendidas entre 2 meses y 8 afios de -~
edad, de ambos sexos. Todos los pacientes tenidn diagndstico de Sindrome
de Oown, tanto con c¢linica como por cariotipo.

Ningfino de ios pacientes tenfan antecedente de malformacibn ----
pulmonar congénita, ni proceso infeccicso a este nivel en el momento de ~

haberse tomado Ecocardiograma.

CRITERIOS PE EXCLUSITON.

Se excluyeron del estudio a los pacientes que presentabban proceso
infecciso pulmonar, pacientes con inficienpcia cardifca y pacientes con --

malformacién congénita pulmonar.
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malformacidn congénita pulmonar.



CRITERIOS DE NO INCLUSION

No se incluyon a pacientes que tenidn estudios

incompletos.

ARALISIS ESTADISTICGO

Los datos obtenido en el presente trabajo se some-
tieron a andlisis estadistico utilizando el método de t de Student y

Chi Cuadrada.

primeros 3 meses,captacién de pacientes en los siguientes 3 meses y --

andlisis en un mes.

|
|
RUTA CRITICA
Se realizb en 7 meses: recolecci6n de datos en los -
10
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REQUERINIENTOS ETICOS

A todos los padres de los pacientes incluidos en nuestro ----
estudio se les explichd en que consistia el protoctlo, solicitando su -
autorizacién y su colaboracifn.

En los casos en los cuales el tipo de cardiopatia era dudosa, -
se realizo cateterismo cardisco, explicando a los padres los riegos y
beneficioé de dicho estudio. Cabe sefalar que dicho procedimiento no -

fué particularmente para medir la presién arterial pulmonar, sinc para

un dignostice de certeza en cuanto a su cardiopatia.

1



RESULTADOS

Se estudiardn 39 pacientes, formdndose 3 grupos:

GRUPO I 19 nifies con Sindrome de Down con cardiopatfa congénita =~-
{ bcc ).

GRUPO 11 10 nifios con Sindrome de Down sin cardiopatia congénita ~-
{ DSC ).

GRUPG TIII 10 nifios sin Sindrome de Down con cardiopatfa congénita ---
(soc ).

La edad media para el grupo I fu& de 29.10 meses, para el grupo
1l de 8 meses y para el grupo 111 de 13 meses, analizandose estadisti-~
camente no siendo significativo.

En el grupo [ el sexo que predomino fue el femenino, en un 63.15%
en el grupo II no hubo diferencia y en e! grupo I1I predomind el sexo-
masculino, (cuadro 2 ). |

En las radiograffas se observo flujo pllmonar aumentado en todos
los grupos: en el grupo I en un 73.68% de los casos, grupo I1 30.00% -
y para el grupo III 90%.

El tipo de cardicpatfa mis frecuente en nuestro estudio de la ---~
CIv, para el grupo [ 47.36% y para el IIT 45.45%, el resto se enumeran
en el cuadro 3.

El porcentaje de pacientes que presentaron Hipertensitn Arte----
rial Pulmonar, en los grupos I y III, fué muy similar. 73.00 y 70.00%
respectivamente, mientras que para el grupe I1 fué del 20.00%.

Las cifras de Presién Arterial PGlmonar fuerbn de 21 U.torr a ---
132 U.torr. Observandose una media de 49.42 % 28.84 para el grupo I
para el grupo II de 28.30% 5.59 y para el grupo I1I 32.96 ¥ 32.96.

12



Los tres grupos se anSlizaron por t de Student. Al compararse los ---
Grupos I y III con el grupo [ se obtuvo una difrencia significativa ----«-
con una p 0.05. Al comparar el Grups I con I1I no hubd diferencia signifi-
cativa.

Ademds se andlizo el grado en que se presentd la Hipertensi6n en ----
los tres grupos no encontrandose diferencia signficativa entre los grupos -
que tenidn cardiopatia, pero sf con el grupo sin cardiopatfa, dicho andli--

sis se realizé por chi cuadrada.{ cuadro 4 ).



DISCUSION

El Sindrome de Down es una de las alteraciones cromosomi{cas mis ----
frecuente, reporten de 0.6 a 1.7 casos por cada 1000 nacidos vivoé. Un 40%
de estos nifios cursa con Cardiopatia congénita, siendo en sy mayor parte

de corto circuito arterio-vénoso, pudiendo aompafarse con HAP de diversos

"
grados.

En 1a actualidad, con el advenimiento de la Ecocardiografia Doapler
es posible detectar el tipo de cardiopatfa con mis precisién, ademds de ---
medir el grado de hipertensién arterial pulmunar, resultado que es muy ----
semejante al abtenido por catéterismo.

En los Gltimos afios algunos autores refferen que los nifios con ----- '
Sindrome de Down cursan con HAP como parte del mismo sindrome, proponiendo
para ello varias hipbtesis, una de ellas es: la persistencia de la circula-
cién fetal; otra, la persistencia de hipertrofia vascular que existe al ---
nacimiento. Sin embargo otros autores niegan la presencia de HAP como parte
del mismo Sindrome , deciendo que &sta es condicionada sélo por la presencia
de cardjopatifa.

En nuestro estudio ohservamos; al igual que Vizcafno y Ortega, que
el tipo de cardiopatfa mis frecuente en estos nifos es la CIV seguida de
PCA, CIV y Canal A-V.

En los dis grupos de cardiopatas estudianos, no se encontro dife---
rencia significativa en cuanto a la presencia de hipertensién arterial --
pulmonar, presentandose en ambos grupos una frecuencia de 70.00% aproxima-
damente en cada grupo. En cuanto a la severidad del grado de hipertensibn

se encontro que 1os nifios del grupo I tentan yp mayor procentaje de ----

14



hipertensién severa que el grupo III, sin embargo esto se podria explicar
por la diferencia de edades que tenian eStos grupos, ya que la edad media
del grupo I fué de 29.1 meses, mientras que la del grupo III fué de 8 meses
En cuanto a la presencia de Hipertensidn Arterial sin cardiopatia en el
grupo II, no hubo grupo control con el cual se pudiera comparar, para ----
saber si existja o no difencia significativa, unicamente se compararo con
las grupos 1, en la cual si se encontrd difrencia significativa y con el
grupo III en la cual no hubb diferencia sifnificativa, por lo gue concluimos
que la Hipertensibn arterial pulmenar no esta dada como parte del sindrome
si no que esta condicionada por la precensia de cardiopatia de corto -----

cricuito arterio-vénoso.

15



CONCLUSIONES

t.- Los pacientes con Stndromome de Down no cursan con Hipertensién ---
Arterial pulmonar como parte del Sindrome.

2.- La Hipertensibn Arterial Pulmonar que presentan los niflos con -----
Sindrome de Down con Cardiopatfa Congfnita depende de la Cardicpa-
tla y no de la alteracibn cromesomica.

3.- El tipo de Cardiopatia Congénita mas frecuentemente encontrada en -
Ios pacientes con Sfndrome de Down fué la Comunicacitn Interauricu-

lar.

16




Cuadro M. 1

CARACTERISTICAS CLINICAS DEL

SINDROME DE DOMNN.

CARACTERISTICA CLINICA

PERFIL FACIAL APLANADQ

REFLEJO DE MORO ANDRMAL

HIPOTONIA

HIPERELASTICIDAD DE ARTICULACIONES

PIEL REDUNDANTE EN OCCIPUCIO

0J0S " RASGADDS"

DISPLASIA DE CADERA

PABELLONES AURICULARES

DISPLASIA DE LA 2da FALANGE DE DEDQ MENIQUE
PLIEGUE PALMAR SIMIANO

90
85
80
80
80
80
70
60
60
45

17



TABLA N. 1

CLASIFICACION DE LOS GRUPOS

GRUPDO N. DE PACIENTES TIPQ DE PACIENTE

I 19 MINOS CON SINDROME DE DQWN
CON CARDIOPATIA

I 10 NINOS CON SINDROME DE DOWN
SIN CARDIOPATIA

111 10 NIRDOS SIN SINDROME DE DOMWN
CON CARDIOPATIA.




CUADRD N. 1 A

GRUPD 1 n= 9.

EDAD SEXQ . Rx (FLUJO PULMIUAR) PRESTON PULMONAR  DIAGNOSTCO

2 om. M A 32 U torr CIv

6 m. M ' N 34§ torr Civ

7 m. F N 27 d.torr Civ

T . F , A 32 thtorr CANA. A-Y
3 m. F A 122 U torr CanlAL A-V
I m M N 27 U.torr PCA

g 1 F N 32 U.tore CI1A

12 m. F N 47 J.torr ATRESIA TRIC.
12 m. F A 47 U torr Clv

12 m ! A 50 U.torr CIA

15 m F A 43 U.torr ClA

21 m M A 28 U.torr PcA

23 n M A 42 U torr CANALA-Y
30 m ] A 42 U torr PCA

60 m F A 29 U torr cv

72 m M A 120 U torr Clv
8¢ o F A 82 Utorr ciy
84 wm. " A 62 U.tarr Civ
9% F A 53 4 torr, Civ

19 m = meses K-= Normal
M = masculino A = Flujopulmo~

nar aumentado

M
(1]

femenino




CUADROD N. 1

GRUPOD 111 B {psc)

EDAD SEXQ Rx {FLUJD PULMONAR) PRESION PULMONAR  DIAGNDSTICO
im M N 27 C.S.
5m M A 15 C.
7 m F N 25 c.s.
8 m F N 26 €.s.
8 m F N 28 €.5
9 m M A 24 C.5

10 m F N 27 C.S
12 m F ¥ 38 C.s
20 m M : N 24 €.5
24 m M A B €.s
M = Masculino

£ = Femenino

N = Normal

A = Flujo pulmonar aumentado

C.5. = Corazbn sano.

20




CUADRO K. 1 C

GRUPO I11 (sac)

n =19

EDAD SEXQ Rx (FLUJO PULMONAR)  PRESION PULMONAR ODIGNOSTICO

6 M M A 38 U TORR ciy
8 m F A 32 U TORR CANAL A-V
B m M A 132 U TORR CIv
13 m F A 28 U TORR Cly
14 m F N 25 U TQRR clv
18 m M A 67 U TORR cIv
5 m M A 32 U TORR Cla
18 m F A 41 U TORR PCA
27 m F A 27 U TORR PCA
B om M A 43 U TORR PCA

= meses

= Masculinos

= Femenino

= Normal

= Flujo Pulmonar Aumentado

2%




CUADRO N. 2

FRECUENCYA DE CARDIOPATIAS

DE AMB 0S _6rRUPOS

Tiepa DCC(%) 5DC (%)
clyv 47.35 45.45
PCA 21.05 36.37
CIa 15.82 09,09
CANAL A-V 10.52 09.09
ATRESIA TRI- 05.52 09.09
CUSPIDEA

00.00
TOTAL 100.00 160.00

22
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CUADRD N. 4

FRECUENCEA DEL GRADO DE HAP
GRADO DE HAP DCcC (%) DSC (%) $SDC (%)
SIN HAP 2.3 30.00 80.00
LEVE 15.78 30.00 20.00
MOBERADA 26.31 30.00 00.00
SEVERA 31.57 30.00 00.00
TOTAL 100.00 100.00 100.00

24




CARTA DE AYTORFZACION DE ESTUDIO

Yo doy Autorizacibn a los médicos del Servicio

de Cardiologla Pedidtrica del Hospital General del Centro Médico “La
Raza" I.M.S;S. parz la téma de estudios del tipo de Radiografia de ---
torax, Electrocardiograma, Ecocardiograma y Ecocardiograffa Doopler.---.
Habiendome informado previamente de l1a nulidad de riesgos en la reali----

zacifn del Presente €studio.

25




HOJA DE RECOLECCION DE DATOS
NOMBRE :
CEDULA: EDAD:
SEXO: PESO:
ARTECEDENTES DE PATOLOGIAS PREVIAS:
DIAGNOSTICO DE SINDROME DE DOMN POR GENETICA:  SI NO

ELECTROCARDIOGRAMA

RADIOGRAFIA DE TORAX:

ECOCARDIOGRAMA BIDIMENSIONAL:

ECO DOOPLER:

TENSION ARTERIAL PULMONAR:
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