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Resumen

Se realizó estudio retrospectivo de pacientes con
síndrome de Down que fueron intervenidos qui-
rúrgicamente para corrección o paliación de su
cardiopatía congénita de enero de 1996 a diciem-
bre del 2000 en el Instituto Nacional de Cardio-
logía ”Ignacio Chávez”. Las variables analizadas
fueron: edad al momento quirúrgico, sexo, tipo
de cardiopatía, presión pulmonar y cirugía prac-
ticada, tiempo de estancia en la unidad de tera-
pia intensiva, complicaciones y mortalidad. En
el periodo analizado fueron intervenidos quirúr-
gicamente 37 pacientes. La media de edad fue
de 2 años con 8 meses con un rango de 2 me-
ses a 17 años. La comunicación interventricular
fue la cardiopatía más frecuente (35%) y estuvo
asociada a persistencia del conducto arterioso
en el 61% de los casos. Seis pacientes (16%)
tenían defecto de la tabicación atrioventricular,
la mitad tipo A y la otra mitad tipo C de Rastelli.
Doce pacientes (32%) tenían como única lesión
la persistencia del conducto arterioso. Tres pa-
cientes tuvieron tetralogía de Fallot y dos comu-
nicación interatrial. 34 de los pacientes (90%)
tenían hipertensión arterial pulmonar siendo leve
en 6, moderada en 5 y severa en 23 (62%). El
tipo de cirugía fue correctivo en el 89% de los
pacientes y el tiempo de estancia promedio en
terapia intensiva fue de 2.5 días. Las complica-
ciones más frecuentes fueron los trastornos del
ritmo y/o de conducción en 8 pacientes (22%),
tres correspondieron a bloqueo AV completo, y
la mortalidad fue del 8%. En el niño con síndro-
me de Down es importante una evaluación clíni-
ca completa con miras a establecer un tratamien-
to quirúrgico oportuno.

Summary

RESULTS OF SURGICAL TREATMENT OF CONGENITAL

HEART DEFECTS IN CHILDREN WITH DOWN´S

SYNDROME

We made a retrospective study of patients with
Down’s syndrome that were surgically treated for
correction or paliation for their congenital heart
disease between january 1996 to december of
the 2000 in the National Institute of Cardiology
“Ignacio Chávez”. We analyzed these variables:
age at the surgical moment, sex, congenital heart
defect, pulmonary arterial pressure, type of sur-
gery, time of stay in the intensive care unit, com-
plications and mortality. In this period they were
surgically treated 37 patients. The mean age was
of 2 years with 8 months with a range of 2 months
to 17 years. The interventricular defect was the
most frequent one (35%) and it was associated
to persistent ductus arteriosus in the 61% of the
cases. Six patients(16%) had atrioventricular
septal defect, the half of them type A and other
half type C of Rastelli classification. Twelve pa-
tients (32%) had one lesion persistent ductus
arteriosus. Three patients had tetralogy of Fallot
and two atrial septal defect. Pulmonary hyper-
tension was found in 90% of the patients, in 23
was severe (62%), moderate in 5 and slight in 6
(16%). The surgical treatment was corrective in
89% patients and the average time of stay in in-
tensive care unit was of 2.5 days. The most fre-
quent complication was rhythm and conduction
disorders, in 8 patients (22%), three with com-
plete AV block and the mortality was of 8%. In
the patients with Down´s syndrome is important
a complete clinical evaluation with an eye toward
establishing an opportune surgical treatment.
(Arch Cardiol Mex 2004; 74:39-44).
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l síndrome de Down es la anomalía cro-
mosómica más frecuente con una gran
asociación a malformaciones congénitas

cardíacas. Tiene una incidencia de 1 por cada
700 a 800 recién nacidos vivos. Se ha relaciona-
do con edad materna avanzada, exposición a ra-
diaciones, niveles bajos de alfa-fetoproteína,
entre otros. En el 95% de los casos es por falta
de disyunción, en un 4% es secundario a una tras-
locación desbalanceada entre el cromosoma 21
y el cromosoma 14 y en 1% se encuentran líneas
celulares normales y otras con trisomía 21, con-
dición conocida con el nombre de mosaico.1-5

La posibilidad de que los pacientes con este sín-
drome cursen con cardiopatía es alta y se refiere
una frecuencia entre 40 a 50%, las cardiopatías
más frecuentes son: defecto de la tabicación atrio-
ventricular, persistencia del conducto arterioso,
comunicación interventricular, comunicación
interatrial, tetralogía de Fallot y excepcionalmen-
te atresia tricuspídea y síndrome de ventrículo
izquierdo hipoplásico.6-10

El presente estudio es un análisis de los resulta-
dos obtenidos de los pacientes con síndrome de
Down sometidos a cirugía cardíaca en el Institu-
to Nacional de Cardiología “Ignacio Chávez”.

Material y métodos
Se realizó estudio retrospectivo de los expedien-
tes de pacientes con síndrome de Down que fue-
ron intervenidos quirúrgicamente para corrección
de su cardiopatía congénita de enero de 1996 a
diciembre del 2000. Ningún paciente fue exclui-
do del estudio. Se analizaron las siguientes va-
riables: sexo, tipo de cardiopatía y cirugía, edad
al momento quirúrgico, presión pulmonar antes
y después de la cirugía, duración del apoyo ven-
tilatorio, tiempo de estancia en la unidad de te-
rapia intensiva y de hospitalización postquirúr-
gica, complicaciones y mortalidad.
Se definió como mortalidad inmediata aquella
que ocurrió en las primeras 24 horas, mediata de
1 a 7 días y tardía mayor de 7 días. La presión
arterial pulmonar (PSAP) fue calculada por eco-
cardiografía Doppler y/o por cateterismo. Fue-
ron sometidos a cateterismo los pacientes con
hipertensión arterial pulmonar (HAP) severa. Se
clasificó la hipertensión pulmonar utilizando
valores absolutos y la relación entre las resisten-
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cias pulmonares y sistémicas en los pacientes
sometidos a cateterismo. Se consideró como leve
cuando la presión arterial pulmonar sistólica fue
de 30 a 40 mmHg y la relación entre las resisten-
cias pulmonares y sistémicas (Rp/Rs) fue de 0.25
a 0.45; moderada cuando la PSAP era de 40 a 70
mmHg y una Rp/Rs de 0.45 a 0.75 y severa cuan-
do la PSAP fue mayor de 70 mmHg y la Rp/Rs
mayor de 0.75. En los casos de HAP severa, se
realizó angiografía magnificada en cuña valoran-
do el número de arterias monopediales, la man-
cha capilar y la fase de vaciamiento.11

Resultados
En el periodo analizado fueron intervenidos qui-
rúrgicamente 37 pacientes, 22 (59.5%) pertene-
cían al sexo femenino y 15 (40.5%) al sexo mas-
culino. La media de edad fue de 2 años con 8
meses con un rango de 2 meses a 17 años.
En cuanto a las cardiopatías encontradas la co-
municación interventricular (CIV) predominó con
14 pacientes, (35%) de los cuales cinco tenían en
forma asociada persistencia del conducto arterio-
so (PCA); defecto de la tabicación atrioventricu-
lar en 6 pacientes (16%) tres tipo C y tres tipo A
de Rastelli. Un paciente con defecto de la tabica-
ción atrioventricular desbalanceado tipo C aso-
ciado con tetralogía de Fallot. Doce pacientes
(32%) tenían como única lesión, persistencia del
conducto arterioso y en otros diez estaba presen-
te como patología asociada. Tres pacientes tenían
tetralogía de Fallot y dos comunicación intera-
trial (CIA) (Tabla I). Sólo tres pacientes tuvieron
asociada alguna patología extracardiaca mayor:
luxación congénita de la cadera, ano imperfora-
do, hernia diafragmática.
Se realizó cateterismo en 16 pacientes (43 %),
sólo en el 8% (3 pacientes) el motivo no fue la
evaluación de la hipertensión pulmonar y corres-
pondieron a cardiopatías con hipoflujo pulmo-
nar tipo Fallot. Se encontró hipertensión arterial
pulmonar en 34 de los pacientes, en seis era lige-
ra, en cinco moderada y en 23 severa que corres-
ponde al 71.8 % (Fig. 1). Aun en los menores de
un año la HAP fue severa en nueve de 12 casos
que en porcentaje representa el 86.4% (Tabla II).
La cirugía fue paliativa en cuatro pacientes (11%),
tres con tetralogía de Fallot a los que se les reali-
zó fístula sistémico-pulmonar y a un paciente con



Cardiopatía congénita en síndrome de Down 41

MG Vol. 74 Número 1/Enero-Marzo 2004:39-44

edigraphic.com

Tabla III. Tipos de cirugía. INC 1996-2000.

Cirugía No.
Sección y sutura del
conducto arterioso 12
Cierre de CIV con parche de
pericardio bovino 7
Cierre de CIV y doble ligadura
de conducto arterioso 6
Fístula de Blalock-Taussig 3
Corrección total defecto de la
tabicación atrioventricular 4
Cierre de comunicación interatrial 1
Corrección total de canal AV +
cierre de conducto arterioso 1
Sección y sutura del CA +
bandaje de la pulmonar 1
Cierre de CIV, CIA y doble
ligadura de conducto arterioso 1
Cierre directo de CIA + doble
ligadura de conducto arterioso 1

Total 37

CIV: comunicación interventricular; CIA: comunicación interatrial.

Tabla I. Tipos de Cardiopatía 1996-2000.

No asociada a
otra cardiopatía con PCA

DTAV 6 1
CIV 14 8
PCA 12
FALLOT 3
CIA 2 1

DTAV: defecto de la tabicación atrioventricular; CIV: comuni-
cación interventricular; CIA: comunicación interatrial; PCA:
persistencia del conducto arterioso.

Tabla II. Síndrome de Down. Hipertensión pulmonar
en relación a la edad. INC 1996-2000.

Edad Leve Moderada Severa

Menor de 1 año 2 1 9
1-2 años 2 0 4
3-5 años 0 1 5
6-12 años 0 2 5
Mayor de 12 años 2 1 0
Total 6 5 23

Tabla IV. Complicaciones postquirúrgicas. INC 1996-
2000.

Complicaciones No. %

Trastornos del ritmo 8 22
Insuficiencia cardiaca 3 8
Sangrado 1 2
Hipertensión sistémica 6 16
Tromboembolia pulmonar 1 2
Neumotórax 3 8
Crisis hipertensiva pulmonar 5 13
Convulsiones 1 2
Infección herida 1 2
Choque cardiogénico 1 2

Fig. 1. Cardiopatías congénitas y síndrome de Down.
Hipertensión pulmonar. INC 1996-2000.

Leve
17%

Moderada
13%

Severa
70%

canal AV desbalanceado más persistencia del
conducto arterioso en el que se le realizó banda-
je de la pulmonar y ligadura del conducto arte-
rioso. La cirugía fue correctiva en 33 pacientes
(89%). El tipo de cirugía practicada se especifi-
ca en la tabla III.
El tiempo promedio de estancia en la unidad de
cuidados intensivos fue de 2.5 días con un rango
de 1 a 14 días. Seis no necesitaron apoyo venti-
latorio después de la cirugía. El tiempo de venti-
lación fue menor de 24 horas en 16 pacientes
(43.2%) y de 24 a 72 horas en 12 pacientes, en
tres fue mayor de 7 días. Las complicaciones
postquirúrgicas más frecuentes fueron: trastor-
no del ritmo y la conducción en 8 pacientes (22%)

de los cuales 3 correspondieron a bloqueo AV
completo, 1 secundario a corrección de tetralo-
gía de Fallot, otro a cierre de comunicación in-
terventricular y el último a corrección de defec-
to de la tabicación atrioventricular, seguido de
hipertensión arterial sistémica con un 16% (Ta-
bla IV). Cinco pacientes presentaron crisis hiper-
tensivas pulmonares (13.5%), siendo la causa del
fallecimiento en dos de los pacientes.
El tiempo promedio de egreso después de la ci-
rugía fue de 8.9 días. La mortalidad total fue del
8% (3 casos). Ningún paciente falleció en el tran-
soperatorio ni en el período inmediato, 1 pacien-
te (2.7%) en el período mediato y 2 (5%) en el
período tardío. El primer caso correspondió a
lactante de 6 meses con diagnóstico de tetralo-
gía de Fallot, al cual se le había realizado previa-
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mente una fístula de Blalock-Taussig derecha y
luego se sometió a corrección total que consistió
en cierre de la comunicación interventricular con
parche de pericardio bovino, resección infundi-
bular y de la trabécula septo marginalis, amplia-
ción del tracto de salida del ventrículo derecho y
colocación de parche transanular de pericardio
bovino con monovalva. Desarrolló en el posto-
peratorio bloqueo AV completo, falla biventri-
cular y falleció por choque cardiogénico en el
segundo día. El segundo caso fue un lactante de
6 meses de edad con diagnóstico de defecto de
tabicación atrioventricular tipo C de Rastelli con
persistencia del conducto arterioso e hipertensión
pulmonar severa. Se le realizó corrección total
con técnica de parche único y doble ligadura de
PCA, presentó crisis hipertensiva pulmonar, neu-
motórax, insuficiencia cardiaca biventricular y
sepsis situación que finalmente la llevó a la muer-
te. El tercer caso fue un escolar de 7 años con
comunicación interventricular perimembranosa
amplia con extensión infundibular e hipertensión
arterial pulmonar severa. El estudio de angiogra-
fía magnificada en cuña mostró una mancha ca-
pilar heterogénea, con algunas zonas avascula-
res, adecuado número de arterias monopediales
pero con vaciamiento lento. Se le realizó cierre
de comunicación interventricular con parche de
pericardio bovino y falleció a los trece días por
crisis hipertensiva pulmonar.

Discusión
Si bien el factor que ocasiona las cardiopatías
congénitas en la trisomía 21 no se conoce en su
totalidad, se sabe que las alteraciones en los co-
jinetes endocárdicos son secundarias a alteración
en la adhesión celular durante la morfogénesis.
Diversos estudios sugieren que la lesión en la
banda 21q22.13 da origen a las cardiopatías con-
génitas en el síndrome de Down, provocando la
alteración en la adhesión tisular por afección en
la colágena tipo VI.13-15

Según la literatura, la patología cardíaca más fre-
cuentemente asociada al síndrome de Down es
el defecto de la tabicación atrioventricular.2-7 En
nuestro estudio la cardiopatía congénita más fre-
cuente fue la comunicación interventricular, se-
guida de la persistencia del conducto arterioso y
en tercer lugar el defecto de la tabicación atrio-
ventricular. Si tomamos la persistencia del con-
ducto arterioso como lesión aislada o como pa-
tología asociada, en nuestro grupo y en el perio-
do analizado fue la cardiopatía más frecuente y

representó el 54% de los casos. La mitad de los
pacientes que fueron tratados quirúrgicamente
fueron menores de 2 años, situación que se ex-
plica por la mayor conciencia que existe entre la
comunidad médica y la sociedad en general de
la importancia de la evaluación cardiológica del
paciente con síndrome de Down, la cual debe
practicarse de manera completa en todos ellos y
de preferencia en los primeros meses de vida.
Es bien conocida la asociación del síndrome con
cardiopatía congénita y la hipertensión pulmo-
nar.3 Hay diversos factores no cardiacos que au-
mentan la propensión de hipertensión arterial
pulmonar en estos pacientes, tales como: la obs-
trucción crónica de las vías respiratorias por hi-
pertrofia de amígdalas y/o adenoides, laringo-
malacia, apnea por obstrucción durante el sue-
ño, macroglosia e hipoplasia mesofacial. Tam-
bién se ha intentado explicar por una asociación
con disminución del número de alvéolos, el área
de superficie alveolar y una posible alteración
cualitativa del capilar pulmonar.10 Además, pre-
sentan alteraciones inmunológicas y reflujo gas-
troesofágico que predisponen a una mayor inci-
dencia de infecciones pulmonares. Se ha men-
cionado incluso un factor genético involucrado
en un patrón diferente de remodelación de la
vasculatura pulmonar. Todos estos factores ha-
cen que el niño con síndrome de Down con car-
diopatía desarrolle hipertensión pulmonar más
temprana y severa que niños con cardiopatía sin
el síndrome. Se encontró hipertensión pulmonar
severa en el 73% de los pacientes, sin embargo
en la mayoría la evolución postquirúrgica fue
satisfactoria con sólo cinco pacientes que desa-
rrollaron crisis hipertensiva pulmonar en el pe-
riodo postquirúrgico.
Se ha mencionado la diferencia en la evolución de
los pacientes con defecto de la tabicación atrioven-
tricular y síndrome de Down después del año de
edad, considerándose como un factor de riesgo para
desarrollo de enfermedad vascular pulmonar en los
pacientes mayores de un año.11 Los pacientes con
defecto de la tabicación atrioventricular fueron
operados tempranamente en su mayoría, 4 eran
menores de 12 meses y sólo uno tenía 15 años. En
vista del pequeño número de pacientes con esta
malformación no se pudo correlacionar la evolu-
ción de los mismos relacionado con la edad en que
se llevo a cabo la corrección y el tipo de defecto de
la tabicación atrioventricular.
Otro punto importante es la tendencia actual a
llevar a cabo correcciones completas y en eda-
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des lo más temprano posible en la mayoría de
las patologías congénitas cardiacas.3 En el pe-
riodo que analizamos, la corrección total pudo
lograrse en el 89% de los pacientes, dejando ci-
rugías paliativas como el bandaje del tronco de
la arteria pulmonar para casos específicos en los
cuales no se puedo hacer corrección definitiva.
Sólo fue realizado bandaje de la arteria pulmo-
nar en un paciente de 2 meses con defecto de la
tabicación atrioventricular tipo C desbalancea-
do, persistencia del conducto arterioso e hiper-
tensión pulmonar severa.
Con relación a los tres pacientes fallecidos, en
dos el factor que explica o fue el determinante
como causa de la muerte fue la hipertensión pul-
monar, en el escolar de 7 años explicado por el
abordaje quirúrgico tardío y en el lactante de 6
meses por la repercusión temprana y acelerada
en el lecho vascular pulmonar observado en los
pacientes con defecto de la tabicación atrioven-
tricular. Del paciente lactante con tetralogía de
Fallot que fue llevado a corrección completa, con
el antecedente quirúrgico de una fístula sistémi-
co-pulmonar, la pésima evolución postoperato-
ria pudo estar dada tanto por disfunción miocár-
dica consecutiva a un status post bomba, a un
ventrículo izquierdo con pobre distensibilidad y
a un mal desarrollo de ramas pulmonares tanto a
nivel extra como intrahiliar. Serán de utilidad
futuros estudios que permitan comparar los re-
sultados de la corrección completa en pacientes
con y sin síndrome de Down.

Conclusiones
La patología congénita cardiaca más frecuente, por
los que fueron sometidos a cirugía los pacientes
con síndrome de Down en esta Institución, es la
comunicación interventricular seguido de la per-
sistencia del conducto arterioso y del defecto de
la tabicación atrioventricular. La incidencia de
hipertensión pulmonar es alta aun en etapas tem-
pranas, por lo que es indispensable el estudio tem-
prano de estos pacientes. Aun con todos los estu-
dios disponibles, la evaluación de la hipertensión
pulmonar continúa siendo un reto, situación que
es más evidente en los pacientes con síndrome de
Down en donde concurren diversos factores etio-
lógicos m 2 d 3 g r 1 p ( h ) 3 c  Los resultados quirúrgicos en la actuali-
dad son adecuados tanto con respecto a la cirugía
paliativa como a la correctiva con una mortalidad
global del 8%. Los resultados quirúrgicos son si-
milares a los obtenidos en pacientes pediátricos
con cardiopatía congénita sin el síndrome. Pato-
logías cardiacas complejas como el defecto de la
tabicación atrioventricular desbalanceado o aso-
ciado a tetralogía de Fallot siguen siendo un reto
técnico y continúan teniendo un elevado riesgo.
En todo niño con síndrome de Down es impor-
tante llevar a cabo una evaluación clínica cardio-
vascular completa en la que no se debe excluir la
realización de estudio ecocardiográfico y en
aquellos casos que exista indicación, realizar es-
tudio hemodinámico y angiográfico, todo ello
con miras a establecer un diagnóstico preciso y
un tratamiento quirúrgico oportuno.
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