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ACTUALIZACION

Guia Anticipatoria Quirurgica del Nifio con Sindrome de Down

Surgical anticipatory guidelines for Children with Down Syndrome

Interna Maria Beatriz Retamales
Departamento de Pediatria y Cirugia Infantil, Facultad de Medicina, Universidad de Chile.

Resumen

Esta guia anticipatoria ha sido disefiada
para responder a la inquietud que nos provoca el
nifio con Sindrome de Down. El énfasis ha sido
puesto en los aspectos quirdrgicos del manejo del
nifio con Sindrome de Down.

Palabras clave: Guia anticipatoria, Sindrome de
Down.

Abstract

These anticipatory guidelines have been
designed in order to respond to the challenge that
represents to us the child with Down Syndrome.
The highlights have been given to the surgical
aspects of handling with children with Down
Syndrome.
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Introduccion

Esta guia anticipatoria ha sido disefiada
para responder a la inquietud que nos provoca el
nifio con Sindrome de Down, donde a la
inexperiencia que poseemos en el tema los
médicos generales (y los que estamos por serlo) se
suma a la ansiedad de los padres, quienes recurren
a nosotros para ayuda y consejo (1, 2).

La incidencia global del Sindrome de Down
es de 1/750 (1), sin embargo en el hospital San
Borja Arriaran se ha reportado un incidencia de
1/414 recién nacidos vivos. (Enero a Abril 2004). (1,
2,3)

La descripcion clinica del sindrome fue
completada en 1866, mientras que la base
cromosomica fue confirmada en 1959. (4)

El sindrome de Down posee un fenotipo
caracteristico, donde la presencia de 6 de los
siguientes criterios se encuentra en 89% de los
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recién nacidos afectados, y en un 100% se pueden
encontrar cuatro criterios (criterios de Hall). (4, 5)

Fascies ancha y plana

Epicantus

Pabellones auriculares redondos y pequefios
Surco simiesco, surco de flexion palmar
Hipoplasia de la falange media del quinto dedo
Hipotonia muscular

Pelvis displasica

Reflejo de Moro ausente o parcialmente ausente
Exceso de piel nucal

Hiperflexibilidad

El grado de retardo mental es variable, pero
esta presente en el 100% de los nifios. Ademas hay
un riesgo elevado de presentar otras patologias,
algunas de resorte quirdrgico. Existe un riesgo
elevado para malformaciones cardiacas (50%),
problemas de vision (60%), alteraciones de
audicién (75%), otitis media con efusién (50-70%),
apnea  obstructiva del suefio  (50-75%),
hipotiroidismo  (15%), atresia o estenosis
gastrointestinal (12%), inestabilidad atlanto-occipital
(12%), luxacion de caderas (6%), enfermedad de
Hirschprung (menor a 1%), leucemia (menor a 1%).
(1,2,5)

El manejo de todo nifio con sindrome de
Down es multidisciplinario, involucrando tanto al
sistema escolar, servicios sociales, como a los
distintos componentes del equipo de salud,
incluyendo enfermeras, nutricionistas, kinesiologos,
terapeutas ocupacionales, matronas, y médicos,
donde el médico general puede jugar un rol
fundamental en la coordinacion entre estos distintos
actores. Para ello es imprescindible que el médico
general tenga conocimiento acabado de los
problemas de salud que afectan al nifio con
sindrome de Down, con el objeto de poder
solucionar oportunamente los problemas, y de
anticipar y prevenir los que vendran.
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La visita prenatal

En muchas ocasiones el diagnéstico de
sindrome de Down se realiza en este periodo a
través de antecedentes clinicos, marcadores
ecograficos y pruebas bioquimicas (lo que aproxima
el diagndstico en 60-80% de los casos). Es posible
realizar amniocentesis, biopsia de vellosidades
coridnicas y cordocentesis, técnicas invasivas que
dan diagndstico de certeza, si bien no estan
exentas de riesgo. (3)

Es un momento apropiado para el estudio
citogenético y evaluar la posibilidad de recurrencia,
siendo muy importante realizar estudios para
determinar el pronéstico y las acciones a realizar en
el periodo de neonato. Esto ayuda a disminuir el
impacto emocional que ocasiona en los padres el
diagndstico.

Existen algunos procedimientos quirurgicos
que se pueden realizar in dtero, sin embargo el
riesgo de estos procedimientos es alto, y sélo
algunas patologias son susceptibles de ser
corregidas.

Periodo neonatal

Durante este periodo debemos
enfrentarnos a aquellas patologias que ponen en
riesgo seriamente la vida del nifio e investigar
dirigidamente la presencia de malformaciones
cardiacas, leucocoria, y procesos oclusivos
gastrointestinales.

Aproximadamente el 50% de los nifos con
Sindrome de Down tiene alguna cardiopatia o
malformacion cardiaca congénita, que puede variar
desde un alteracion leve hasta una malformacion
compleja que ponga en peligro la vida. Las
cardiopatias mas comunes son la comunicacion
interventricular peri-membranosa, seguida por el
canal auriculo-ventricular, ductus arterioso,
comunicacion interauricular y tetralogia de Fallot.
No hay que olvidar que en nifios con cardiopatias
congénitas se puede presentar hipertension
pulmonar progresiva

Todos estos nifios deben ser evaluados en
forma precoz (ojala previo a los 6 meses de edad)
con una ecocardiografia y ser controlados
periddicamente por cardidlogo en caso que
presenten una alteracidon. La sobrevida mejora
notablemente en los que, siendo susceptibles, se
someten en forma oportuna a una intervencion
quirargica para la correccion del defecto. Las
cardiopatias que requieren correccion postnatal
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inmediata son la transposicion de grandes vasos, y
aquellas que son ductus dependientes. (2, 6)

El retinoblastoma presenta una incidencia
mayor en los nifios con sindrome de Down. En la
eventualidad de detectar leucocoria, es imperativa
la derivacion a un médico oftalmélogo. Si la
evaluacién oftalmologica es normal, se recomienda
controlar cada 2 afios. (2, 7)

También las atresias o estenosis
gastrointestinales se presentan con mayor
frecuencia en los nifos con trisomia 21. Diez a
doce por ciento presentan malformaciones
intestinales que requeriran tratamiento quirdrgico,
siendo la atresia duodenal y la enfermedad de
Hirschprung las mas frecuentes (2, 8, 9).

En el caso de las malformaciones
gastrointestinales oclusivas, se describe mayor
incidencia de atresia esofagica (1,6 a 2,9%), con o
sin fistulas traqueo-esofagicas, atresias o bandas
del duodeno (5 a 8%), estenosis del piloro e
imperforacion anal. De estas alteraciones, todas, a
excepcion de la estenosis pildrica, son de
diagndstico durante las primeras horas de vida, y
exigen estabilizacion previa a la cirugia. En el caso
de la atresia esofagica existe peligro de aspiracion
del contenido esofagico, con el riesgo de
complicaciones respiratorias que esto conlleva.

Si bien la incidencia de la enfermedad de
Hirschprung es menor a 1%, es significativamente
mayor que en la poblacidn general y debe
estudiarse en todo nifio que, a cualquier edad,
presente constipacion. Luego de una aproximacion
inicial radiolégica, el diagndstico se hace a través
de la manometria recto-anal, y en forma definitiva
por la biopsia de la pared rectal, donde se
demuestra la ausencia de células ganglionares
tefiidas por hematoxilina-eosina. Se debe extraer el
segmento aganglidnico en su totalidad. (9)

En general en los recién nacidos vy
lactantes pequefios se hace inicialmente una
ostomia de descarga y luego de 6 meses se realiza
la intervencion definitiva. En los nifios mayores se
puede realizar en un solo tiempo.

Periodo lactante menor

Es necesario revisar la presencia de
estrabismo, cataratas y nistagmo antes de los seis
meses si es que no se hizo al nacer. Las cataratas
producen ambliopia severa y son sujetas a ser
tratadas con cirugia precoz, uso de correccion
optica y penalizacién del otro ojo. La cirugia de la
catarata debe realizarse antes de los dos meses de
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edad con el objetivo de evitar pérdida de vision,
nistagmo y falta de desarrollo macular. (2,7)

La luxacion de caderas se presenta con
una incidencia de 6%, lo cual acarrea una
morbilidad importante. Son fundamentales para el
diagndstico los antecedentes familiares, el examen
fisico y la radiografia. Ante la presencia de
hallazgos patoldgicos al examen fisico, o de riesgo
familiar elevado, derivar en forma oportuna al
traumatdlogo. (10)

El sindrome de apnea obstructiva del suefio
(SAQOS) se presenta con una incidencia de 1 a 3%
en la poblacion general de nifos, sin embargo en
los nifios con sindrome de Down tiene una
incidencia de 50 a 75%. EI SAOS consiste en la
obstruccion completa y/o parcial recurrente de las
vias respiratorias durante el suefio. El diagnéstico
se realiza mediante polisomnografia. EI manejo se
puede hacer de modo quirurgico o bien de forma
médica, mediante el uso de presidon positiva
continua en la via aérea (CPAP), entre otros. (2)

Previo al tratamiento quirurgico se debe
documentar la presencia de obstruccion de la via
aérea superior. Se practica con mayor frecuencia
amigdalectomia y adenoidectomia; otras opciones
quirargicas incluyen  Gvulofaringopalato-plastia,
cirugia craneofacial, y en casos severos,
traqueostomia.

Periodo lactante mayor y preescolar

Es importante considerar la inestabilidad
atlanto-axial al momento de iniciar la marcha.
Corresponde al movimiento excesivo de la espina
cervical en la primera y segunda vértebra. Esta
alteracion se presenta en aproximadamente 14%,
de los cuales so6lo 10% son sintomaticos. Los
sintomas se deben a compresion de la médula
espinal e incluyen dolor, movimientos y posiciones
anormales, alteracion en los reflejos neurolégicos, y
alteraciones en el control de esfinteres. Si bien la
utilidad del estudio radioldgico es controversial, se
recomienda practicar radiografias  cervicales
laterales a los preescolares en posiciones
neutrales, flexionadas y extendidas. La distancia
atlanto-dental debe ser menor a 5 mm, y el ancho
del canal neural mayor a 14 mm. Si el estudio es
anormal, o el paciente es sintomatico se debe
derivar para la realizacion de una resonancia
magnética, y con ello decidir la indicacion
quirdrgica. Cabe destacar que esta condicion es de
importancia en el manejo anestésico de los
pacientes con sindrome de Down. (1, 11)
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Se sugiere manejo conservador con
restriccion de aquellas actividades que representen
riesgo para una lesidbn en la médula espinal
cervical.

Conclusiones

Los pacientes con Sindrome de Down
debiesen ser tratados en la atencién primaria por
las patologias usuales de la infancia y de la
adolescencia. Sin embargo, deben ser derivados al
nivel secundario, en caso de requerir atencion
especializada para patologias propias o asociadas
al sindrome.

Es fundamental el diagnéstico precoz y la
derivacion oportuna de estas afecciones, y en esto
radica el papel crucial del médico general.
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