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En nues­tro tiem­po el mé­dico es­tá ex­pues­to a un nú­mero cada 
vez mayor de individuos con malformaciones congé­nitas de 
toda índole, incluyendo por supues­to las cardiovas­culares.1  
Es­to puede deberse al crecimiento demográfico, a una dis­mi­
nución en la tasa de mortalidad infantil y a la prolongación 
del rango de vida de los adultos.2

El incremento en el nú­mero de enfermos, demanda un mejor 
conocimiento de la anatomía, de la fisiología, de la manera 
de presentación y del tratamiento de cada anomalía o de cada 
cardiopatía es­pecíficamente, y tam­bién de las im­plicaciones 
psicológicas producidas por las malformaciones en las perso­
nas que las padecen.3

Resumen:  La incidencia y la prevalencia de las cardiopatías congé­nitas (CC) en nues­tro medio y en otros países 
en vías de desarrollo son des­conocidas. A pesar de que contamos con una ex­tensa cobertura en salud, vemos con 
frecuencia adultos no tratados con es­te tipo de padecimientos. Debido al crecimiento demográfico y a la dis­minu­
ción de la mortalidad infantil el mé­dico actual se enfrenta a más enfermos con CC, a los cuales debe diagnos­ticar, 
referir para tratamiento y aconsejar. Con el objeto de conocer más de la realidad nacional es­pecífica en es­te cam­po 
y a la edad en el momento del diagnós­tico es­tudiamos todos los pacientes egresados de los Hos­pitales Generales 
del área metropolitana con CC, ya que a és­tos son referidos des­de todo el territorio nacional.

Se es­cogió el año1998, para que la inves­tigación fuera reciente y para observar al menos 2 años de seguimiento 
des­pués del tratamiento. Hubo un total de 45 pacientes, 75% mujeres, y 25% hom­bres, con un rango de edad de 
15 a 64 años. La mayoría habían nacido en San José. Las CC encontradas en orden de frecuencia fueron: CIA 
(66.6%), CIV (11.5%), Tetralogía de Fallot (4.4%), y un caso de cada una de las siguientes: coartacion de la aorta, 
es­tenosis aórtica, anomalía de Ebs­tein, tronco arterioso común, Bloqueo A-V congé­nito y aneuris­ma roto del seno 
de Valsalva. En 61.53% de los enfermos el diagnós­tico se hizo a edades mayores a los 10 años, y el 81% es­taban 
entre 20 a 40 años. El examen definitivo más utilizado fue la ecocardiografía.

De las 34 mujeres, 12 tuvieron hijos, hubo 48 partos vaginales, y 8 cesáreas sin com­plicaciones.  Una paciente 
con CIA tuvo un hijo con CIA.

Treinta y dos individuos fueron intervenidos durante el año en es­tudio, y todos sobrevivieron.  La clase funcional 
(NY­HA) pos­toperatoria es I en 30 de ellos.  Otras razones de internamiento a los hos­pitales fueron obs­té­tricas o 
para tratamiento mé­dico.

Veinticuatro pacientes trabajan normalmente, y dos son ya pensionados, nueve han tenido problemas en el desem­
peño de sus funciones, uno con Síndrome de Down y uno con tronco arterioso no trabaja, y en nueve no se pudo 
obtener es­te dato.

Como se puede deducir de los datos presentados, nosotros es­tamos diagnos­ticando tardíamente nues­tros pacientes 
con CC com­parados con otras latitudes. Una mayoría llega a los Hos­pitales metropolitanos con el diagnós­tico 
hecho. Tam­bién se ve que el tratamiento quirúrgico se realiza exitosamente y que los sujetos se reintegran en 
buen nú­mero a la fuerza laboral y procrean normalmente. El es­tudio sugiere que exis­te un nú­mero de enfermos 
que aún no consultan o no son des­cubiertos.
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Conocer la problemática de es­tas condiciones es muy im­por­
tante, y el mé­dico debe de manejarlas para poder aconsejar a 
sus pacientes.  La mayoría de los adultos y adoles­centes con 
cardiopatías congé­nitas (CC) tienen conocimientos insuficien­
tes sobre sus tras­tornos cardíacos.  Al volverse res­ponsable el 
adulto joven, debe reconocer en mayor grado sus problemas 
y limitaciones, sus eventuales com­plicaciones, la posibilidad 
de trans­misión a su progenie, y en general tomar control de 
su salud.1

Los progresos en el diagnós­tico y el tratamiento de es­tos 
pacientes, han mejorado su supervivencia de manera im­por­
tante.  Muchos adultos pueden tener anomalías silenciosas 
o poco sintomáticas, o haber sido acertadamente diagnos­tica­
dos pero no sometidos antes a procedimientos correctivos por 
no requerirlo, o bien porque sus lesiones podían ser tratadas 
durante la vida adulta, eran ya inoperables o sencillamente 
porque es­caparon a ser des­cubiertas tem­pranamente.1,4

Siendo el nues­tro un país pequeño, que cuenta con una ex­ten­
sa cobertura sanitaria y con un adecuado sis­tema de comuni­
cación la presencia de pacientes adultos con CC en nues­tros 
servicios de hos­pitalización des­pierta interrogantes. Sin 
em­bargo el fenómeno del diagnós­tico tardío o equivocado 
exis­te tam­bién en otras partes del mundo, por ejem­plo, sólo 
en EEUU se es­tima que exis­te la nada des­preciable cifra de 
alrededor de 50000 adultos con CC no reconocida, mal diag­
nos­ticada o ya detectada pero no tratada.5

Se supone que es­tas anomalías deberían haber sido des­cubier­
tas y tratadas en edades menores, aunque algunas CC son 
com­patibles con largos períodos sin síntomas o con un es­tado 
funcional bas­tante cercano a lo normal.

El es­tudio de las CC al igual que de otras condiciones nosoló­
gicas, im­plica varios as­pectos im­portantes, que van des­de lo 
puramente es­tadís­tico a lo mas profundamente humano.  En 
Cos­ta Rica y en otros países en vías de desarrollo no exis­ten 
datos recientes sobre la incidencia, la prevalencia y otras carac­
terís­ticas de es­tas malformaciones en la población adulta.1,6

El objetivo principal de es­te trabajo es des­cribir todos los 
adultos con CC, que egresaron de los Hos­pitales Generales 
del área metropolitana durante un año, cuáles fueron sus 
lesiones, cómo fueron diagnos­ticados y tratados, así como su 
evolución y su funcionalidad en nues­tro es­quema social.

Materiales y Métodos
Para realizar es­ta inves­tigación, los pacientes con CC, se 
ex­trajeron del total de pacientes egresados des­de el 1ero de 
enero has­ta el 31 de diciem­bre de 1998 de los Hos­pitales 
Generales del área metropolitana: Hos­pital Calderón Guardia 
(HCG), Hos­pital Mé­xico (HM), y Hos­pital San Juan de Dios 
(HSJD), antes llamados de referencia,7 ya que sus áreas de 
atracción cubren todo el territorio nacional. Se es­cogieron los 
ex­pedientes clínicos de los pacientes con CC, admitidos por 
cualquier motivo, fuera o no relacionado con su CC.

Se seleccionó el año de 1998, para obtener información más 
reciente y cercana al inicio de la inves­tigación y tam­bién para 
contar por lo menos con dos años de seguimiento, sobre todo 
de quienes hubieren sido tratados quirúrgicamente.

Se presentó un documento ex­poniendo los objetivos de es­te 
es­tudio, ante los res­pectivos Comités de Inves­tigación de 
dichos centros, basado en el ”Ins­tructivo para propues­tas de 
Inves­tigación del HM”, el cual fue es­tudiado y eventualmente 
aprobado por és­tos.8

Se solicitó la lis­ta de pacientes a la Oficina de Bioes­tadís­tica 
de cada nosocomio, utilizando los códigos corres­pondientes 
a las CC según la última versión de la “Clasificación Inter­
nacional de las Enfermedades“ (CIE-10) de la Organización 
Mundial de la Salud,9 todos los pacientes menores de 12 años 
fueron ex­cluidos.

Se elaboró un cues­tionario para recoger la información de 
los ex­pedientes clínicos.  Las variables cuantitativas fueron: 
edad del paciente y edad en que se realizó el diagnós­tico y 
las cualitativas fueron: el gé­nero, lugar de nacimiento y resi­
dencia de acuerdo a cada provincia de nues­tro país, el centro 
de salud donde se realizó el diagnós­tico, el mé­todo utilizado, 
los defectos asociados encontrados, el tipo de CC, y el trata­
miento recibido. Si es­te fue mé­dico o quirúrgico, el tipo de 
corrección, y la clase funcional basada en la clasificación 
de New York Heart As­sociation (NY­HA).10  Otras variables 
fueron la paridad, cómo fueron los partos y determinar si los 
hijos de es­tos individuos eran normales, por último se es­tudió 
el desem­peño de los pacientes en su trabajo, para conocer sus 
limitaciones.

La clasificación de las CC se basó en la ex­pues­ta por Friedman 
y Child en el tex­to de “Medicina Interna de Harrison”.11

En los casos en que se pudo o fue necesario, el paciente o sus 
familiares fueron contactados telefónicamente, para com­ple­
tar el protocolo.

De acuerdo al tiem­po, es­te es­tudio es retros­pectivo, con 
res­pecto al período y secuencia es trans­versal.  El análisis y 
alcance de los resultados se realizó en forma des­criptiva.

Los resultados fueron analizados mediante el programa Statis­
tical Package for the Social Sciences (SPSS).

Se usaron dis­tribuciones de frecuencia, porcentajes, y medi­
das de tendencia central. La formula de Mcnemar se aplicó 
para determinar la efectividad del tratamiento quirúrgico en 
los pacientes que fueron intervenidos quirúrgicamente.12

El lugar de residencia se ex­presó a través de tasas por 100000 
habitantes, de acuerdo a la población de cada provincia en el 
año 1998.

Resultados
Durante 1998, 45 adultos y adoles­centes con CC, fueron 
egresados de los tres hos­pitales de referencia del área  metro­
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politana por diferentes motivos, de ellos 34 (75.5%) eran 
mujeres y 11 (24.4%) eran hom­bres, para una proporción de 
3:1. El rango de edad de las mujeres fue de 15 a 64 años, con 
un promedio de 30 años y el rango para los hom­bres fue de 
15 a 57 años, con un promedio de 26.6 años. Ningún enfermo 
falleció.

Tipo de cardiopa­tía congé­nita:  Las CC encontradas según 
su frecuencia fueron: CIA en 30 individuos (66.6%), 24 de 
tipo os­tium secundum, y 4 de tipo seno venoso, una es­taba 
asociada a dex­trocardia y otra se asoció a EP. En 7 pacientes 
se encontró CIV (11.5%), una asociada a PCA y 3 a EP. La 
TF se halló en 2 pacientes (4.4%; Cuadro 1).

Las siguientes cardiopatías se presentaron sólo una vez, para 
un porcentaje de 2.2% cada una: coartación de aorta (Co/A), 
es­tenosis pulmonar (EP), Bloqueo atrio-ventricular congé­ni­
to (B/A-V), Anomalía de Ebs­tein, es­tenosis aortica (E Ao), 
Aneuris­ma roto del seno de Valsalva, y tronco común (TC).

Edad en que se hizo el diagnóstico:  Se pudo conocer con 
certeza la edad del diagnós­tico en 39 individuos de todo el 
grupo o sea en un 86.6% de la mues­tra.  Tres personas habían 
sido diagnos­ticadas cuando eran menores de un año (7.69%), 
12 durante la infancia o sea de 1 a 10 años (30.7%), 3 en la 
adoles­cencia, es decir de 10 a 20 años (7.69%) y 21 en la 
edad adulta (53.84%).  En el 61.53 % el diagnós­tico se hizo 
por encima de los 10 años de edad.

De los pacientes diagnos­ticados como adultos, el 81% eran 
de 20 a 40 años y el 19%, de los 46 a los 65 años.

Lugar de na­cimiento y procedencia:  El dato sobre el lugar 
de nacimiento es­taba documentado en 44 ex­pedientes, y el 
lugar de residencia en 45.

La dis­tribución según el sitio de nacimiento por provincias, 
fue la siguiente: 16 (36.36%) pacientes habían nacido en San 
José, 7 (16%) en Puntarenas, 5 (11.3) en Cartago, 4 (9%) en 

Alajuela, 4 (9%) en Limón, 2 (4.5%) en Heredia, y 2 (4.5%) 
en Guanacas­te, 2 (4.5%) personas nacieron en  Nicaragua, 1 
(2.2%) en Venezuela y 1 (2.2) en los EEUU (Figura 1).

La dis­tribución de acuerdo con el lugar de residencia fue 
así: 21 pacientes provenían de San José (47%), 5 de Cartago 
(11%), 5 de Alajuela (11%), 5 de Puntarenas (11%), 4 de 
Limón (9%), 3 de Guanacas­te (7%) y 2 de Heredia (4%). Es­ta 
información ex­presada en tasas por 100000 habitantes de 
acuerdo a cada provincia, se mues­tra en la Figura 2. La tasa 
más alta fue la de San José con un 1.53/100000, seguida por 

Cuadro 1
Tipos de cardiopatías congénitas 
diagnosticadas en los pacientes

	 Tipo de Cc 	 N° Pacientes 	 Porcentaje  

	 CIA 	 30 	 66.67  
	 CIV 	 7 	 15.56  
	 TF 	 2 	 4.44  
	 Co A 	 1 	 2.22  
	 E.P 	 1 	 2.22  
	 A. Ebstein 	 1 	 2.22  
	 BAV 	 1 	 2.22  
	 Aneurisma del seno de Valsalva 	 1 	 2.22  
	 E Ao 	 1 	 2.22  
	 TC 	 1	  2.22  

	 Total	 45 	 100

Figura 1
Porcentaje de pacientes según

el lugar de nacimiento

Figura 2
Lugar de procedencia por cada

100,000 habitantes



131

Puntarenas: 1.39, luego Cartago 1.20, Limón 1.17, Guanacas­
te 1.10, Alajuela 0.78, y finalmente Heredia con 0.59.

Centro donde se rea­lizó el diagnóstico:  Es­te hecho se docu­
mentó sólo en 34 pacientes (75.5%), en 7 de ellos se hizo en 
una clínica de referencia (20.5%), 8 en hos­pitales generales 
(23.5%), 7 en un hos­pital es­pecializado (HNN; 20.5%), otros 
7, en hos­pitales regionales (20.5%) y los 5 res­tantes en hos­pi­
tales perifé­ricos (14.5%).

Es­tos datos evidencian que el 76.5% de los pacientes llegaron 
a los hos­pitales generales con el diagnós­tico definitivo es­ta­
blecido (Cuadro 2).

Mé­todos diagnósticos: En los 45 pacientes se había sos­pe­
chado la malformación cardiaca por  datos clínicos y luego 
en 42 se realizaron exámenes com­plementarios que confir­
maron el diagnós­tico y definieron el tipo de cardiopatía. El 
examen definitivo más frecuente fue el ecocardiograma, que 
fue realizado en 35 pacientes (77.7%) siendo en su mayoría 
trans­torácico, aunque a 12 pacientes se le realizó tam­bién 
ecocardiograma transesofágico (ETE). Once pacientes fueron 
cateterizados, siendo es­te el único examen en tres de ellos.

Defectos asocia­dos:  Sólo un paciente tenía un defecto 
asociado documentado, se trató de un hom­bre con CIA y 
Síndrome de Down. Dos pacientes con CIA tuvieron severos 
problemas de aprendizaje y retraso en el desarrollo psicomo­
tor, pero en los ex­pedientes no se anotó ningún síndrome 
gené­tico es­pecífico.

Antecedentes fa­milia­res de CC:  Con res­pecto a la exis­ten­
cia de familiares con algún tipo de CC, sólo en 8 ex­pedientes 
se anotó es­ta relación, sin em­bargo en la mayoría de los casos 
no se es­pecificó el tipo de cardiopatía y si era congé­nita o no. 
Sólo una paciente con CIA tiene una prima a quien se le había 
corregido una TF en el HNN, y que entrevis­tamos a raíz de 
es­ta inves­tigación.

Presenta­ción clínica:  Los principales síntomas des­critos 
antes de la cirugía en los 32  intervenidos fueron: dis­nea de 
pequeños es­fuerzos en 14 pacientes (51%), dis­nea de gran­
des es­fuerzos en 13 (41%), as­tenia y adinamia en 10 (31%),         

palpitaciones en 7 (22%), dis­nea paroxís­tica nocturna y ortop­
nea en 6 (19%), edemas en 6 (19%), mareos en 5 (16%), 
angor en 5 (16%), cianosis en 4 (12%), lipotimias en 3 (9%), 
cefalea en 1, sudoración en 1 y 4 (12%) enfermos es­taban 
asintomáticos.

Des­pués de la cirugía, los pacientes asintomáticos eran 27, 
sin em­bargo en algunos persis­tieron los siguientes síntomas: 
4 tenían dis­nea de grandes es­fuerzos, 1 con mareos, 3 con 
as­tenia y adinamia, 2 tenían angor y 2 pacientes presentaron 
cefalea.  La clase funcional (NY­HA), se documentó preopera­
toriamente en 32 pacientes intervenidos en 1998.  Las clases 
funcionales predominantes en el preoperatorio fueron la II y 
la III (24 de 32 enfermos) y la predominante en los pos­topera­
dos fue la I (30 de 32), solamente 2 pacientes no cam­biaron 
de clase funcional (1 de clase I y otro de clase II).  En la 
Figura 3 se puede ver la clase funcional antes y des­pués de 
la cirugía.

Pa­ridad e historia obsté­trica:  De las 34 mujeres, 14 no han 
tenido hijos, y 12 sí, en 8 casos no se consignó la his­toria obs­
té­trica y no fue posible averiguarla.

Once tuvieron hijos normales y una tuvo un hijo con CIA.  
Ocho tuvieron partos por cesárea y 5 tuvieron abortos.  Las 
razones para las cesáreas no es­taban relacionadas con la CC 
de fondo, ex­cepto en una mujer con Tetralogia de Fallot 
(TF), por lo que se indicó que el parto fuera por cesárea.  A 
una paciente con un Tronco Común (TC) se le recomendó no 

Cuadro 2
Centro de atención médica donde se realizó

el diagnóstico de cardiopatía congénita

	 Centro de Salud 	 N° Pacientes 	 Porcentaje  

	 Clínica	 7	 20.5
	 Hospital general	 8	 23.5
	 Hospital especializado	 7	 20.5
	 Hospital regional	 7	 20.5
	 Hospital periférico	 5	 14.5

	 Total	 34 	 100

Figura 3
Distribución de los pacientes según la clase 

funcional pre y post operatoria
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tener hijos, sin em­bargo tuvo tres partos vaginales y no se 
documentó ninguna com­plicación.

Las 12 mujeres con hijos tuvieron 48 partos vaginales, 8 cesá­
reas y 5 abortos. Los partos y cesáreas ocurrieron sin com­pli­
caciones.  Las causas de los abortos no es­taban anotadas en 
los ex­pedientes mé­dicos.

En el caso de los hom­bres no hay documentación clínica de 
su paternidad.

Tra­ta­miento:  De los 45 pacientes atendidos, 32 fueron exi­
tosamente sometidos a cirugía correctiva en 1998. De los 
13 res­tantes, 4 no eran candidatos a tratamiento quirúrgico 
según el mé­dico tratante o es­taban todavía com­pletando sus 
es­tudios, 2 rehusaron someterse a cirugía, 3 mujeres es­taban 
en el pos­parto inmediato, uno es­taba en es­pera de cirugía y 3 
habían sido ya previamente intervenidos.

Las intervenciones consis­tieron en cierre de CIA en 25 pacien­
tes, primariamente en 22 y en 3 con parche de duramadre.  
Se realizaron tam­bién 3 cierres de CIV, y una de cada una 
de las siguientes intervenciones: cierre de fís­tula aorto–atrio 
derecho, ligadura de PCA, valvuloplas­tía pulmonar e im­plan­
tación de marcapaso.  Des­pués de la cirugía, la gran mayoría 
de los individuos se volvieron asintomáticos, o sea de clase 
funcional I (NY­HA).  Al aplicar la fórmula de Mcnemar se 
obtuvo un 95% de certeza en la mejoría  de la clase funcional 
de los pacientes sometidos a tratamiento quirúrgico en el año 
1998 (Figura 3).

Empleo y ca­pa­cidad de tra­ba­jo:  Veinticuatro individuos 
desem­peñan un trabajo normal, y 9 han presentado problemas 
debidos a su CC, sin em­bargo solo una paciente tiene incapa­
cidad permanente debido a la severidad de su enfermedad. Se 
trata de una mujer de 42 años con un TC, cuya CC fue diag­
nos­ticada a los 5 años en el HNN, pero que siem­pre rechazó 
el tratamiento quirúrgico.

Tres pacientes no trabajan (uno tiene síndrome de Down) y 
dos son ya pensionados). En 9 pacientes se des­conoce es­te 
dato.

Discusión
El cam­po de las CC es muy com­plejo y variado, como ilus­tra­
ción la Oficina de Bioes­tadís­tica del HNN, en 1998 reportó 
32 códigos diferentes de enfermedades cardíacas congé­nitas 
atendidas en sus pacientes durante ese año mis­mo.13

Clásicamente son los cardiólogos pediatras los encargados 
del manejo de todos es­tos enfermos, sin em­bargo al ir cre­
ciendo ellos, operados o no, y al aparecer otros adultos con 
CC no diagnos­ticadas antes, se confirma lo que se preconiza 
en otras latitudes sobre la necesidad de una sub-es­pecialidad 
dentro de la mis­ma cardiología de adultos, sólo en enferme­
dades congé­nitas.5

Los datos de incidencia y prevalencia de CC, dis­ponibles de 
los organis­mos nacionales son fragmentados. Aquí las depen­
dencias encargadas de recolectar información (Departamento 
de Es­tadís­tica del Minis­terio de Salud, Dirección Técnica 
de Servicios de Salud de la Caja Cos­tarricense de Seguro 
Social), sólo censan personas egresadas de los hos­pitales, sin 
tomar en cuenta la población en general.14,15

Por ejem­plo esas dependencias reportan que entre los años 
1996 y 1999 murieron 32 personas en todos los hos­pitales 
nacionales por CC.14,15  Pero la Memoria Anual de 1999 del 
Minis­terio de Salud, que sí incluye los datos de mortalidad 
dentro y fuera de los hos­pitales, reporta, sólo en niños meno­
res de un año de edad, 94 defunciones para 1998.2

Cas­tro del HNN, en 1979 reportó que la incidencia de CC 
es de 3 a 7 por cada 1000 nacidos vivos,16 aunque según 
Taus­sig, en general en el mundo, anda por ahí de 5 a 8 por 
cada 1000.17  En ese mis­mo es­tudio Cas­tro tam­bién des­cribió 
las CC que más frecuentemente se vieron en el HNN en los 
años previos a su reporte.16   Una publicación reciente del 
HM, reporta los hallazgos cardiacos en autopsias de óbitos y 
recién nacidos (RNs).18

De todas maneras la incidencia, prevalencia y variedad de CC 
en la población nacional es des­conocida y a la vez difícil de 
definir, y más aún aquella que se refiere a los adultos.

Se puede asumir que de cada mil nacidos vivos al menos 5 
tendrán CC, o sea que de los 83000 niños nacidos en Cos­ta 
Rica en 1998, habrá 415 con CC.

Los RNs portadores obvios de CC, son enviados directa­
mente al HNN, poco des­pués de nacer, pero habrá muchos 
sobrevivientes que van a manifes­tar su enfermedad a lo largo 
de meses o años, unos antes que otros, y posiblemente ya no 
en edades pediátricas, com­plicando la determinación de los 
datos de incidencia para cada año.

En es­te trabajo se tomó la mues­tra de los individuos que con­
sultaron en los hos­pitales generales durante un año es­cogido, 
pero que habían nacido en diferentes años, es decir en cohor­
tes de nacimiento diferentes.

Cuadro 3
Tratamiento quirúrgico realizado a los pacientes

con cardiopatía congénita

	 Procedimiento Quirúrgico 	 N° Pacientes 	 Porcentaje  

	 Cierre de CIA	 25	 78.13
	 Cierre CIV	 3	 9.38
	 Cierre de fist. Ao-AD	 1	 3.13
	 Ligadura de PCA	 1	 3.13
	 Valvuloplastía pulmonar	 1	 3.13
	 Implantación de marcapaso	 1	 3.13

	 Total	 34 	 100
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Aunque los 45 pacientes no fueron des­glosados por año de 
nacimiento, a gros­so modo pareciera que son pocos los que 
consultaron.  Es­to puede sugerir o que hay un buen nú­mero 
de adultos con CC aún sin consultar o que una mayoría de 
ellos ya habían sido tratados en el HNN.

Es­te grupo representa una mues­tra significativa, pues­to que 
los centros inves­tigados cubren el territorio nacional y el tipo 
de patología de es­tos pacientes solo puede finalmente ser 
resuelto en ellos.

Ca­racterísticas epidemiológicas:  El hallazgo de la prepon­
derancia femenina en es­te grupo es interesante, ya que otros 
reportes demues­tran una incidencia más alta de CC en varo­
nes, y aun más si la atención se centra en ciertas anomalías.1, 

11

Por ejem­plo González y cols., es­tudiando óbitos y RNs del 
HM con CC, reportaron una incidencia del 62% en el gé­nero 
mas­culino y 32% en el femenino.18  Un es­tudio inglés recien­
te, en menores de un año con CC, reportó 52% en hom­bres 
y 48% en mujeres19 y al avanzar en edad los porcentajes se 
van equiparando.

Las razones posibles para ex­plicar es­ta diferencia en el sexo 
de acuerdo a la edad y de la inversión ulterior de los hallaz­
gos, pueden ser: que aunque en nues­tro país nacen más 
hom­bres que mujeres, la sobrevida a partir de los 50 años es 
mayor en mujeres que en hom­bres, según lo reporta la Memo­
ria Anual de 1999 del MS.3  Por otro lado, es bien sabido que 
las mujeres consultan con mayor frecuencia, y finalmente, la 
CIA que es la CC más frecuente en es­te grupo, tam­bién lo es 
en mujeres, con una relación de 2:1.1, 4

Tipo de CC:  La frecuencia de los diferentes CC, varía de 
acuerdo a su dis­tribución mundial y al grupo de edad, y como 
ya se ha mencionado, la his­toria natural de cada CC determi­
na si los pacientes pueden llegar o no a la vida adulta.1, 11

Fus­ter, en un es­tudio de CC en adultos realizado en 1980, 
encontró que la CIA era la CC más frecuente.19

Suresh et al., revisaron 6 series asiáticas y en 5 la CIA fue la 
primera o la segunda en frecuencia, la CIV lo fue en 3 y la TF 
en 3.20 El orden de frecuencia hallado en es­te es­tudio (CIA,CIV, 
TF), concuerda con algunas de es­tas inves­tigaciones.

Edad del diagnóstico:  En es­ta mues­tra el diagnós­tico de 
la CC se realizó en un 61.53% de los pacientes en edades 
superiores a los 10 años, y en casi la quinta parte de ellos se 
hizo entre los 46 y los 65 años.  En contraposición, Hoffman 
en una recopilación de 9 es­tudios de diferentes áreas, reporta 
una detección del 90 al 100% de las CC durante los primeros 
5 años de vida.6  Fenómeno confirmado por Robida de Qatar 
quien tam­bien reporta una  detección  del 100% a los 5 años 
de edad.18

Los datos obtenidos en es­ta inves­tigación, señalan por lo 
tanto un retraso en nues­tro medio, en cuanto a la edad del 
diagnós­tico de las CC.

Si vemos ahora el tipo de CC, tenemos que en todas en las 
que el diagnós­tico se hizo tardíamente, es­ta era una CIA.

Aunque es­tos individuos tienen un soplo sis­tólico de por 
vida, y otros datos semiológicos típicos, ellos pueden pasar 
desapercibidos al ex­plorador no entrenado, fenómeno ya 
reconocido en la literatura.3-6  El adulto joven con una CIA 
no corregida y presión arterial pulmonar normal suele ser 
asintomático.  Aunque los pacientes con CIA no corregida, 
generalmente sobreviven has­ta la edad adulta, su ex­pectativa 
de vida no es normal, sólo cerca de 50% sobrevive más allá 
de los 40 años.  La mortalidad des­pués de los 40 años es de 
casi 6% por año.3

Procedencia:  La razón para ex­plicar porque San José tuvo 
las tasas más altas de procedencia y de nacimiento no se 
conoce. Podría es­pecularse que sus habitantes tienen mejor 
acceso a los centros de salud y consultan más, su población 
es más mezclada y los pacientes a menudo cam­bian su direc­
ción para no ser referidos a otros centros, por lo que algunos 
podrían no ser de es­ta provincia.

Centro donde se rea­lizó el diagnóstico:  El 76.47% de los 
pacientes llegaron a los hos­pitales generales con el diagnós­ti­
co hecho.  Es­to evidencia que a pesar de que exis­ten centros 
con menor tecnología y menos profesionales entrenados en 
es­te cam­po, en com­paración con los hos­pitales generales o 
es­pecializados (HNN), el diagnós­tico pudo realizarse en for­
ma acertada, hecho que permitió referir a es­tos pacientes para 
su pos­terior manejo y tratamiento a los centros res­pectivos, 
ahorrando tiem­po y dinero para los pacientes y los dis­tintos 
centros de salud.

Defectos asocia­dos:  Se reporta que el Síndrome de Down 
ocurre en 1 de cada 660 nacidos vivos, frecuentemente son 
productos de madres añosas y que de 40 a 50% para unos y 
de 25 a 60% para otros, es­tos niños nacen con defectos car­
diacos, sobre todo del tipo CIA-os­tium primum.6  En nues­tra 
serie hubo un paciente con Down y CIA, cuya madre lo tuvo 
a los 41 años de edad.

Mé­todo diagnóstico:  El diagnós­tico de las CC se hizo en 
primer lugar con datos clínicos. El hallazgo de dis­tintos sín­
tomas y signos físicos permite al clínico tener una aproxima­
ción diagnós­tica, sin em­bargo, exis­ten variaciones con res­pec­
to a la formación y ex­periencia del cuerpo mé­dico, hecho que 
afecta e interfiere en la detección de las dis­tintas CC.4,5

Otros as­pectos que intervienen son, la calidad de servicios 
de salud, el mé­todo diagnós­tico utilizado y el tipo de CC, ya 
que algunas se presentan con un cuadro florido des­de el naci­
miento, mientras que otras pueden ser asintomáticas y no ser 
detectadas en un examen físico común.6

En el es­tudio de las CC los exámenes de rutina y tamizaje, 
más usados son la radiología de tórax y el EKG, pero los 
definitivos son el ECO, el cateteris­mo cardíaco y la  cardio-
angiografía.3,22,23  Es­tos fueron los mis­mos utilizados por los 
mé­dicos que es­tudiaron es­ta serie de enfermos, quedando la 
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ETE y el cateteris­mo para aquellos pacientes en los cuales 
había dudas o en los que otros es­tudios no habían podido 
aclarar con exactitud la anatomía.

Harrison en un es­tudio sobre los cam­bios ocurridos en los 
adultos con CC refiere que el diagnós­tico se hace con la radio­
grafía de tórax y con el  ECO, y en caso de duda, se utiliza el 
ETE y el cateteris­mo cardiaco como segunda opción.24

Pa­ridad:  Exis­ten CC cianógenas y acianógenas que permi­
ten que el individuo llegue a la vida adulta y aun ser capaz de 
procrear,24 como sucedió en 12 de nues­tras pacientes.

A pesar de que las pacientes que tuvieron hijos, no reportaron 
com­plicaciones obs­té­tricas, la presencia de una CC puede 
representar problemas es­peciales para la mujer em­barazada.  
Exis­ten ries­gos de muerte durante el parto o en el pos­parto 
inmediato y tam­bién cuando se realiza una cesárea, aunque 
es­ta cirugía debería producir menos es­trés que el parto mis­mo 
y el período ex­pulsivo vaginal.3,23

A consecuencia de los ries­gos del em­barazo, en otros países 
algunos mé­dicos recomiendan el aborto precoz en ciertas 
mujeres con CC, por lo cual ellas deben recibir asesoramiento 
sobre control de natalidad.1

El consejo prenatal de la paciente debe incluir información 
sobre ries­gos de recurrencia para los des­cendientes.1

Se ha demos­trado en algunos es­tudios que los varones se preo­
cupan tanto como las mujeres por el ries­go de tener hijos con 
una CC. En es­pecial, los varones pueden ex­perimentar incer­
tidum­bre sobre su capacidad para convertirse en el sos­tén 
de su familia, dados los desafíos que afrontan para obtener 
un em­pleo fijo o seguro de salud y de vida como ocurre en 
algunos países.1

El es­tado de salud de los hijos de las pacientes aquí es­tudia­
das, era normal, ex­cepto una mujer cuyo hijo heredó una 
CIA.  En diversos es­tudios se ha demos­trado un incremento 
en el ries­go del feto de una paciente con CC.  En general el 
ries­go de recurrencia de CC en los hijos de padres afectados 
fluctúa de 2 a 4%.25

Se ha documentado que cuando una persona tiene una CIA, el 
2.6% de sus niños tenía el mis­mo defecto, una incidencia que 
es 37 veces superior a la es­perada. Para la CIV, el ries­go es 
21 veces mayor que en la población general.25  Otros es­tudios 
sugieren que los defectos que afectan el flujo cardiaco izquier­
do (Co/A, E/Ao y la Hipoplasia del VI ) son más frecuentes 
entre familiares que otros tipos de defectos.17  Cas­tro cita que 
los datos del cues­tionario del Natural His­tory Study II, indi­
can que la tasa de recurrencia de CC en hijos de personas con 
E/Ao era de 2.2%. Similar al de las madres con CIV 2.9% y 
EP con 2.89% de ries­go.

Debido a lo anteriormente ex­pues­to, los hijos de pacientes 
con CC debieran ser referidos a los centros de salud urbanos 
para una valoración es­pecializada, aún ante la ausencia de 
síntomas.

Tra­ta­miento:  La mejoría de los síntomas des­pués de la 
intervención demues­tra la bondad del tratamiento quirúrgico, 
el cual tiene un mayor beneficio si se realiza a edades tem­
pranas.3,5,6,24

Empleo y ca­pa­cidad de tra­ba­jo:  A pesar de que sólo 9 de 
los pacientes es­tudiados tienen problemas para desem­peñar 
su trabajo.  Las personas que sufren de una CC, tienen múlti­
ples limitaciones.  En Es­tados Unidos por ejem­plo, un tercio 
de los adultos con CC, tienen problemas para conseguir segu­
ros de vida, aún cuando és­tos sean capaces de trabajar.1,5

En nues­tro medio, es­ta situación no se observa, gracias a que 
tenemos un sis­tema de seguridad social, que cubre a todos los 
individuos sin im­portar condiciones de salud preexis­tentes.

Las oportunidades de trabajo para es­te tipo de personas se 
ven influenciadas por la educación que tengan, ya que algu­
nas CC pueden afectar el intelecto, tam­bién es im­portante 
el trabajo a realizar, si el paciente ha sido o no operado y la 
dis­posición del em­pleador, ya que muchas veces puede haber 
dis­criminación hacia es­tas personas.1

Tam­bién es necesario recordar el as­pecto psicológico.  Los 
pacientes con CC sufren por su condición, por los tratamien­
tos a los que deben ser sometidos, y por el miedo a tras­mitir 
a su progenie su cardiopatía, ex­perimentando sentimientos de 
inseguridad y vulnerabilidad con res­pecto a su futuro.1,5

En conclusión, en es­ta mues­tra de pacientes egresados de los 
hos­pitales generales con CC durante 1998, predominó el sexo 
femenino, la CIA fue la CC más frecuente y el diagnós­tico 
en la mayoría de los enfermos se realizó en la edad adulta.  
Finalmente debido a la incidencia mayor de CC, en la des­cen­
dencia de los pacientes con CC, es­tos individuos deben ser 
aconsejados tem­pranamente sobres es­tos ries­gos y sus hijos 
deben ser examinados mas detenidamente para des­cubrir la 
cardiopatía si es que la tienen.

Abstract
The incidence and prevalence of congenital heart disease 
(CHD) in Cos­ta Rica and other underdeveloped countries 
is unknown.  In spite of having a broad nationwide heath 
coverage we still see untreated adults with CHD.  Given the 
demographic growth and the decline in infancy mortality the 
modern physician faces a larger num­ber of people with CHD, 
whom he has to diagnose, refer or advise. In order to learn 
more about our own reality, particularly of adults with CHD, 
we studied all the patients dis­charged from the metropolitan 
area hos­pitals.  We choose the year of 1998 in order to have 
recent information, and to provide us with al least 2 years of 
follow up data.

There were 45 adults, 75% were women and 25% were 
males, with a range of 15 to 64 years of age. Most of them 
had been born and came from the province of San Jose.
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Sixty six percent of the patients had atrial septal defect, 
11.5% had ventricular septal defect, 4.4% had Tetralogy of 
Fallot and there was a case each of aortic coarctation, aortic 
stenosis, Ebs­tein’s anomaly, truncus arteriosus, congenital A-
V block, and sinus of Valsalva fis­tula.

In 61,53% the diagnosis was made when they were older than 
10 years of age. In 81% of the adults the diagnosis was made 
when they were 20-40 years old and in 19%, when they were 
between 46 to 65 years old.

Echocardiography was the most utilized and definitive exam.

Of the 34 women, 12 had children, there were 48 vaginal deli­
veries and 8 c-sections without mortality or com­plications. 
One ASD patient had a child with ASD.  Thirty two patients 
were corrected during the year of the study and all survived 
their surgeries. Obs­tetrical indications and medical treatment 
were the other reason for hos­pital admis­sion. The NY­HA 
functional class was I in 30 of 32 individual submitted to 
surgery.

Twenty four subjects were em­ployed and 2 had already reti­
red.  One patient with Down’s and one with truncus arteriosus 
who had refused surgery were disabled.  Nine individuals had 
problems performing a job and in 9 this information was not 
recorded.

From these data we can gather that the diagnosis of CHD 
is been made late in com­parison with other countries. Most 
of the patients are referred to the metropolitan area with the 
diagnosis already made. The surgical treatment is highly suc­
cess­ful and the patients are able to join the work force and 
procreate normally.
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