
 

 

9

página

TRABAJO ORIGINAL

Dra. Adriana Benavides Laraa , Dra. Lila Umaña Solísb

a. Pediatra, Centro Nacional de Referencia de Enfermedades Congénitas, Instituto Costarricense de Investigación y En-
señanza en Nutrición y  Salud (INCIENSA). Apartado 4-2250, Tres Ríos, Cartago, Costa Rica.  Teléfono: (506)279-9911 
(152), Fax: (506)279-5546.   abenavides@inciensa.sa.cr

b. Pediatra-Genetista, MSC en Epidemiología.  Coordinadora Centro Nacional de Registro de Enfermedades Congénitas.  
Instituto Costarricense de Investigación y Enseñanza en Nutrición y  Salud (INCIENSA).

Cardiopatías Congénitas en Costa Rica: 
análisis de 9 años de registro

Abreviaturas: CC: cardiopatía congénita, CCSS: Caja Costarricense de Seguro Social, CREC: Centro Na-
cional de Referencia de Enfermedades Congénitas, INCIENSA: Instituto Costarricense de Investigación y 
Enseñanza en Nutrición y  Salud,  INEC: Instituto Nacional de Estadística y Censos.

Resumen
Introducción: Las cardiopatías congénitas (CC) se encuentran entre las malformaciones congénitas más 
comunes y tienen gran impacto en la morbilidad y mortalidad pediátricas. El objetivo del presente estudio 
es explorar la prevalencia y tendencias de las CC en Costa Rica en el período de 1996 al 2004.
Materiales y métodos. El presente es un estudio retrospectivo de base poblacional de los datos del Regis-
tro Nacional de Malformaciones Congénitas, anotando variables como año de registro de la CC, tipo, sexo, 
edad materna y distribución geográfica. Se realizó además un análisis de su impacto en la mortalidad infantil 
a partir de datos del Instituto Nacional de Estadística y Censos.
Resultados: De todas las malformaciones congénitas las cardiopatías son las más letales y su prevalencia 
dentro del tiempo estudiado mostró un aumento de 0,10% a 0,18%. Son más frecuentes en varones (p=NS) 
y la edad materna no demostró ser un factor de riesgo para presentarla.  Las CC más frecuentes son los 
defectos del tabique interventricular. San José y Limón fueron las provincias con mayor prevalencia y Gua-
nacaste con la menor.
Conclusiones: Las CC son las malformaciones más frecuentes y son causa importante de muerte infantil 
en Costa Rica. Deben mejorarse su diagnóstico perinatal y su registro, con el objetivo de dictar políticas de 
prevención y atención.
Palabras clave: Cardiopatías congénitas, malformaciones congénitas, mortalidad infantil

Abstract
Introduction: Congenital cardiovascular anomalies constitute one of the largest groups among severe 
congenital defects and exert an important impact over mortality. This study explored the prevalence 
and tendencies of congenital cardiovascular defects in Costa Rica between the years of 1996 and 
2004. 
Methods: A retrospective population based investigation was undertaken from data of the National 
Registry of Congenital Malformations, taking into account the following factors: type of cardiac 
anomaly, maternal age, year of registry and geographic distribution of the patients at birth. Besides, we 
analyzed the impact of a congenital cardiac defect over infant mortality.
Results: The prevalence of congenital heart defects increased from 0,1% to 0,18% during the study 
period. They exerted greatest impact over infant mortality when compared with any other group of 
congenital malformations. They show higher frequency in males (p>0.1) and maternal age did not 
constitute a significant risk factor. The most common lesion detected was ventricular septal defect, 
finding that agrees with that of other studies from around the world. San José and Limón were the 
provinces with the highest rates of occurrence and  Guanacaste  showed the lowest one.
Conclusions: In Costa Rica congenital heart defects have become the malformation with the greatest 
impact upon infant mortality. This finding represents an important challenge to improve their perinatal 
diagnosis and their registry with the aim of implementing prevention policies.
Key words: Ventricular septal defect, isolated muscular, perimembranous, septal aneurysm.
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Cardiopatías Congénitas en Costa Rica: 
análisis de 9 años de registro

Dra. Adriana Benavides Lara, Dra. Lila Umaña Solís

inTRODUcciÓn

Se define como cardiopatía congénita (CC) una malformación 
anatómica del corazón y sus vasos, que ocurre rápidamente en la 
vida embrionaria desde el día 18, hasta la décimo segunda semana 
en la vida fetal. Se encuentran entre las malformaciones congénitas 
más comunes y tienen un gran impacto en la morbilidad y morta-
lidad pediátricas, así como en los costos de servicios en todas las 
naciones1-11.

Aunque la prevalencia total de los defectos cardiacos al naci-
miento ha sido estimada entre 4 y 9 por 1000 nacimientos2-7,12-15, la 
cifra exacta depende de la agudeza diagnóstica, los criterios de in-
clusión de cada registro, factores genéticos y ambientales de cada 
región, la duración del seguimiento durante el período neonatal de 
los casos y otros factores concernientes a cada registro. Así, Hoffman  
y Kaplan en un metanálisis de 62 estudios publicados desde 1955 
sobre la incidencia de defectos cardiacos congénitos, determinaron 
que esta varía entre 4 y 50 por 1000 nacidos vivos, concluyendo que 
la diferencia en los reportes depende principalmente de la cantidad 
de defectos cardiacos triviales o menores incluidos, siendo que la in-
cidencia reportada de cardiopatías congénitas moderadas a severas 
es alrededor de 6 por 1000 nacidos vivos7. Estudios poblacionales 
recientes en Europa han indicado que el rango de prevalencia varía 
entre 3,5% y  13,7% de los nacidos vivos16.

Además de ser uno de los grupos de defectos congénitos que 
más vidas cobra alrededor del mundo, presentan el gran reto de que 
solo el 25% de los nacidos vivos que las padecen son sintomáticos 
en el período neonatal, y entre ellos varía la edad de su presenta-
ción, sean estas mortales o no. En Estados Unidos siguen siendo la 
causa más común de muerte en la infancia1;  un reporte del Regis-
tro de Anomalías Congénitas de Glasgow (Reino Unido) indicó que 
los niños nacidos con CC tienen una sobrevida a los 5 años del 75%, 
sólo superadas en letalidad por las anomalías cromosómicas, con 
una sobrevida del  48% y los defectos de tubo neural con un 72%17. 
Samanek y Vorisková en Bohemia (República Checa) determinaron la 
sobrevida de los niños nacidos vivos con defectos congénitos a los 
15 años en 77,11%18.

 
La mayoría de los estudios epidemiológicos publicados es este 

campo se basan en poblaciones pequeñas, heterogéneas o se refie-
ren a un grupo de defectos muy específicos pero otros han contribui-
do a dilucidar parte de su epidemiología4,8,12,19 citado en 12, 20. Las defini-
ciones, clasificaciones y sistemas de registro son diferentes entre uno 
y otro país. Además, pocos defectos específicos son similares para 
algunas características epidemiológicas, por ejemplo los defectos 
septales atriales y los ventriculares y los defectos en las almohadillas 
endocárdicas. Hasta el momento no se ha demostrado en ningún es-
tudio, cambios significativos en la prevalencia de cardiopatías “com-
plejas” o “severas”, pero si ha habido un aumento en la prevalencia de 
defectos menores, principalmente defectos septales, debido proba-
blemente a que se ha agudizado su diagnóstico2,4,5,7,12,20. De hecho, 
son los más prevalentes en todos los estudios (Cuadro 1)6-11-12-19-21-22.

Las causas de CC son complejas e involucran tanto factores ge-
néticos como ambientales; 8% se explican por un defecto genético y 
existe una recurrencia familiar de 2,3 a 8%, dependiendo del defecto 
encontrado6. Estudios recientes han identificado genes que juegan 
un rol importante en la formación cardiaca e inclusive hay “poligenes 

hipotéticos” que podrían contribuir a malformaciones cardiacas no 
sindrómicas, que aun están en proceso de identificación9. Otros es-
tudios han determinado anormalidades cromosómicas en hasta 33% 
de todos los niños muertos por  malformaciones cardiacas22 y exami-
nados con autopsia. 

En Costa Rica la falta de estudios epidemiológicos en cuanto a 
gastos médicos, impacto en la mortalidad y posible determinación 
de factores de riesgo locales de las CC impiden que las políticas de 
salud puedan orientarse a su prevención y diagnóstico temprano. En 
la actualidad, no conocemos la prevalencia nacional de malforma-
ciones cardiacas ni su comportamiento a través del tiempo. El ob-
jetivo de este estudio es explorar el comportamiento de las malfor-
maciones cardiacas en cuanto a su prevalencia y tendencia, según 
año, edad materna, sexo y procedencia, además de su impacto en la 
mortalidad infantil, durante los 7 años que van de 1996 al 2004.

MeTODOLOGía

El Centro Nacional de Registro de Enfermedades Congénitas 
(CREC), es un sistema independiente de registro de base poblacio-
nal y fuente de averiguación única que proviene de los 24 hospita-
les con maternidad de la Caja Costarricense de Seguro Social (CCSS) 
y de 3 hospitales privados, con una cobertura de más del 90% del 
total de nacimientos del país, en el que se registran todas las mal-
formaciones congénitas detectadas al nacimiento y antes del egre-
so del recién nacido de la maternidad.  Este registro está totalmen-
te integrado al sistema de información de la CCSS y es parte de los 
informes de declaración obligatoria que se reciben en el Ministerio 
de Salud, según decreto N° 16488-S publicado en “La Gaceta” de 
septiembre del 1986.
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Cuadro 1
Cardiopatías congénitas más frecuentes a nivel mundial

CARDIOPATíA CONGÉNTIA PREVALENCIA 

Comunicación interventricular 24-40%

Persistencia de conducto arterioso 8.6-12%*

Comunicación interatrial 6.6-9.2%**

Estenosis pulmonar 4.3-7.4%***

Coartación aórtica 4-7%

Estenosis aórtica 1.4-5.2%

Tetralogía de Fallot 4.3-8%

Trasposición de grandes vasos 4.7-5.1%

Atresia tricuspídea 2.9-3.7%

Atresia valvular pulmonar 2.4%

Síndrome de hipoplasia de corazón izquierdo. 3.2%

* excluída en varios estudios dada su resolución espontánea.
** mortalidad menor al 2%
*** en algunos estudios reportan hasta el 20%
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Este programa se basa en el informe obligatorio de los defec-
tos congénitos, de acuerdo a las normas establecidas. En base a las 
definiciones, se reportan como malformados el 2% de los nacimien-
tos, esperándose por lo tanto, unos 1 400 reportes anuales según 
proyecciones.

Se incluyen  en el programa todos los nacimientos hospitalarios, 
vivos o muertos de 500 g o más de peso. No se consideran los naci-
mientos ocurridos fuera del hospital y que luego ingresan al servicio 
de neonatología, a menos que dichos nacimientos sean incluidos en 
el reporte diario del hospital para registro estadístico.

El presente estudio retrospectivo de base poblacional, abarcó 
alrededor del 90% de los nacimientos nacionales. Como fuente de 
información se utilizó  la base de datos del CREC, de donde se extra-
jeron todos los reportes de malformaciones cardiacas desde el 1 de 
enero de 1996 al 31 de diciembre del 2004 y como denominador, la 
base de datos de nacimientos del Instituto Nacional de Estadística y 
Censos (INEC). Se estimaron la prevalencia y la tendencia de las CC 
reportadas al nacimiento  durante el período mencionado, tomando 
en cuenta las variables de año de registro, sexo, edad materna y dis-
tribución geográfica.  Para estudiar su impacto en la mortalidad, se 
consignaron las muertes registradas a causa de las CC del registro del 
INEC durante el período 2001-2004.  Para cada prevalencia se deter-
minó un intervalo de confianza del 95% .

ResULTaDOs

Prevalencia. De 1996 al año 2004 se registraron 1001 malfor-
maciones cardiacas reportadas al nacimiento, es decir, un promedio 
de 111 por año. La prevalencia de estos defectos congénitos ha au-
mentado a través de los años de un 0,10% a un 0,18% y aunque es 
más frecuente en varones, las tasas entre ambos sexos no presentan 
diferencias significativas, tanto en su magnitud como en su tenden-
cia ( figura 1).

En relación con la edad materna, los nacimientos de madres 
mayores de 35 años presentaron la mayor tasa de prevalencia de CC, 
seguidas de los nacimientos de madres menores de 20 años y por 
último las mujeres entre 20 y 34 años (cuadro 2). Pese a este compor-
tamiento, las diferencias no son estadísticamente significativas. Sin 
embargo, sí fue significativo el incremento en la tasa de prevalencia 
de estos defectos en hijos de madres menores de 20 años ya que: au-
mentó de 8,77 a 15,46 por 10 000 nacidos vivos en los últimos 9 años; 

sin embargo en los hijos de madres mayores de 
35 años, más bien disminuyó (figura 2).

Las CC más frecuentes concuerdan con las re-
portadas mundialmente, siendo las más prevalentes  
los defectos de muro interventricular, la persistencia del 
conducto arterioso, la estenosis y atresia de la válvula pulmo-
nar y la tetralogía de Fallot, así como los defectos del tabique inte-
rauricular (cuadro 3). No obstante, nuestro registro está encabezado 
por las malformaciones cardiacas no especificadas, al igual que en 
las causas de muerte por cardiopatías del INEC, lo cual marca la gran 
diferencia con los registros mundiales en cuanto a la capacidad diag-
nóstica prenatal o durante los primeros días de vida.

De acuerdo al lugar de procedencia, las provincias con mayor 
tasa de cardiopatías congénitas en Costa Rica por trienios fueron en 
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Figura  1. Tasa de prevalencia por 10000 nacidos vivos de cardiopatías congénitas ge-
neral y según sexo, Costa Rica, 1996-2004. CC: cardiopatías congénitas. Masc: masculino. 
Fem: femenino. Fuente:  CREC, Inciensa, 2005.

Cuadro 2
Tasas por 10000 nacimientos de cardiopatías congénitas según edad materna

Edad materna

Año < 20 años IC 95% 20-34 años IC 95% ≥ 35 años IC 95%

1996-1998 8,77 6,30-11,90 10,7018372 9.21-12.39 27,1288621 20,39-35,38

1999-2001 13,17 10,12-16,85 14,8390327 13,05-16,82 22,9264316 16,63-30,67

2002-2004 15,46 12,18-19,35 13,887457 12,15-15,81 20,1228007 14,31-27,50

Fuente:  CREC, Inciensa, 2005.
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su orden San José, Limón, Heredia, Alajuela, Puntarenas, Cartago y 
Guanacaste (cuadro 4).

 
Sobre la Mortalidad. Las malformaciones congénitas, prin-

cipalmente las CC, son la segunda causa de muerte infantil en me-
nores de 1 año después de las causas perinatales y son también la 
segunda en la población de 1 año a menores de 5, después de las 
muertes accidentales. La tasa de mortalidad por CC en menores de 
1 año es 1,33/ 1000 nacidos vivos. Del total de muertes por CC, 85 % 

ocurre en el primer año de vida y constituyen el 13% de todas las 
muertes infantiles (figura 3).

En los niños de 1 a 4 años, el aporte porcentual de las CC en la 
mortalidad ha venido aumentando con los años (6,5% en el 2004), 
con un promedio cercano al 40% del total de muertes por malforma-
ciones congénitas.

Analizada según sexo, la tasa de mortalidad infantil por CC en 
varones es de 1,73/ 1000 nacidos vivos (IC 95% 1,52-1,95) y en mu-
jeres de 1,40/1000 nacidos vivos (IC 95%  1,22-1,61), lo que indica 
que mueren más varones que mujeres por cardiopatías congénitas, 
aunque esta diferencia no fue estadísticamente significativa.  

De todas las muertes por CC ocurridas en el período de análisis 
2001-2004, el 44% son de causa no especificada, el porcentaje res-
tante muere en su mayoría por tetralogía de Fallot, defectos de tabi-
que ventricular, síndrome de hipoplasia de corazón izquierdo, drena-
je anómalo de venas pulmonares, coartación de aorta y los defectos 
de los  tabiques atrio ventriculares (figura 4). 

Cuadro 3
Cardiopatías congénitas más frecuentes reportadas al nacimiento.  

Costa Rica, 1996-2004

Defecto cardiaco congénito Frecuencia %

Malformación cardiaca no especificada (Q249) 197 19,7

Defecto del tabique interventricular  (Q210) 193 19,3

Persistencia de conducto arterioso (Q250) 117 11,7

MC del tabique cardiaco no especificada (Q219) 84 8,4

Estenosis y Atresia de válvula pulmonar (Q221-Q220) 58 5,8

Tetralogía de Fallot (Q213) 38 3,8

Defecto del tabique interauricular (Q210) 38 3,8

Defectos del tabique auriçículoventricular (Q212) 33 3,3

MC de cámaras cardiacas y sus conexiones (Q209) 32 3,2

Sindrome de hipoplasia de corazón izquierdo (Q234) 27 2,7

Otras malformaciones cardiacas especificadas (Q248) 20 2

Coartación aórtica (Q251) 18 1,8

Otras malformaciones de las cámaras cardiacas (Q208) 16 1,6

Anomalía de Ebstein (Q225) 13 1,3

Ventrículo doble entrada (Q219) 13 1,3

MC: malformación congénita. Fuente:  CREC, Inciensa 2005.

Cuadro 4
Tasa de prevalencia por 10000 nacidos vivos de cardiopatías congénitas por provincia.  Costa Rica, 1996-2004

Trienio

Provincia 1996-1998 IC 95% 1999-2001 IC 95% 2002-2004 IC 95%

Alajuela 6,81 4,59-9,71 9,33 6,70-12,66 15,45 12,00-19,58

Cartago 14,78 10,41-20,37 27,83 21,70-35,15 7,23 4,29-11,42

Guanacaste 0,62 0,00-3,43 2,48 0,00-6,35 6,28 3,01-11,54

Heredia 14,77 9,89-21,20 11,67 7,40-17,41 16,55 11,40-23,24

Limon 11,65 7,74-16,83 16,12 11,46-22,03 17,04 12,29-23,03

Puntarenas 12,29 8,29-17,54 12,74 8,86-18,08 14,81 10,38-20,50

San José 14,3 11,82-17,15 18,23 15,40-21,44 18,51 15,65-21,74

Total 11,55 10,22-13,02 15,16 13,62-16,82 15,19 13,66-16,86

Fuente:  CREC, Inciensa.  2005.

Figura 2. Tendencia de las cardiopatías congénitas según edad materna en Costa Rica.  
1996-2004. Fuente: CREC, Inciensa, 2005.
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En mayo del 2006 se inició un estudio pros-
pectivo, colaborativo INCIENSA-HNN, con el fin 
de caracterizar las cardiopatías congénitas en 
nuestro país y evaluar la calidad del registro. Se es-
peran resultados para el fin del año 2007, los cuales 
evaluarán la capacidad de diagnóstico perinatal de CC y 
de registro obligatorio en niños menores de 1 año y la necesi-
dad de integrar el registro del HNN con el del CREC.

Con respecto a la edad materna, identificada como un factor de 
riesgo para otros defectos congénitos tales como los defectos de tubo 
neural y las cromosomopatías, en el presente estudio no demuestra 
ser un factor de riesgo para las cardiopatías congénitas en general.  

Desde el punto de vista de la procedencia, las provincias de 
Limón y Alajuela han aumentado sus tasas en los últimos 9 años, 
mientras que en la provincia de Cartago ha disminuido, pese a que 
antes del año 1998 fue la provincia con mayor prevalencia de este 
tipo de defectos congénitos (cuadro 5). Por su parte, Guanacaste ha 
sido, a lo largo del tiempo, la provincia con menor prevalencia de 
cardiopatías congénitas, siendo esta diferencia con respecto a otras 
provincias la única estadísticamente significativa. Estas diferencias 
provinciales son difíciles de explicar dada la complejidad y hetero-
geneidad de las CC como grupo de malformaciones. No obstante, 
hipotéticamente varios factores puedan explicar esas diferencias, 

Figura 3. Distribución porcentual por grupos de edad de las muertes por cardiopatías 
congénitas.  Fuente: INEC, 2001-2004.

Figura 4. Defunciones por cardiopatías congénitas en orden de importancia en Costa 
Rica, 2001-2004. MC: malformación congénita. VP: venas pulmonares. NOS: no especifi-
cada. VA: ventrículo-atrial. Fuente: INEC y CCP (Centro costarricense de población, UCR), 
2005.
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DiscUsiÓn

En Costa Rica los neonatos son egresados de las maternidades 
al cumplir al menos 12 horas de nacidos, momento en el cual la circu-
lación del niño no se ha adaptado completamente a la vida extraute-
rina, perdiéndose la oportunidad de diagnosticar y reportar defectos 
cardiacos que se manifestarán en los siguientes días. Las CC, así como 
los demás defectos de nacimiento son de reporte obligatorio al CREC  
antes del egreso de todo recién nacido vivo o muerto de más de 500 
g, lo cual excluye todos los abortos y aquellos óbitos que no sean exa-
minados mediante una autopsia. Es por esto que no se tienen datos  
epidemiológicos fidedignos de los defectos cardiacos congénitos y lo 
que es peor, que lleguen niños en estado grave a los servicios de emer-
gencia con CC que no fueron diagnosticadas a tiempo.  

La tasa de CC ha venido en aumento y en la actualidad se han 
convertido en el principal defecto congénito grave, con mayor apor-
te a la mortalidad infantil  más que cualquier otra malformación re-
portada. No se puede afirmar si el aumento es real o si es simplemen-
te un aumento en el reporte o en el diagnóstico de estas anomalías 
antes de que los niños salgan de las maternidades, pero es posible 
que aún exista subregistro importante, de ahí que la prevalencia 
encontrada sea mucho menor a la reportada mundialmente, la cual 
varía entre 0,7% y 13,7% de los nacimientos2,4-7,12-16. En el Hospital Na-
cional de Niños (HNN) de la CCSS, centro de referencia nacional de 
los niños con CC, se diagnostican aproximadamente 640 casos cada 
año (incluyen niños de hasta 12 años) y en el CREC, se registran un 
promedio de 111 CC por año, muchas de las cuales pertenecen a un 
mismo recién nacido o caso, ya que en el CREC se las registran mal-
formaciones congénitas individualmente. Esta diferencia da una idea 
del posible subregistro que mencionamos. 

Cardiopatías Congénitas en Costa Rica: 
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tales como la adherencia de las diferentes maternidades al registro 
de casos, las diferencias ambientales entre provincias (por ejemplo 
Cartago y Limón son provincias, en donde hay mayor uso de pesti-
cidas y tienen en común varios ríos), la diferencia de predominio de 
razas en las diferentes provincias, la frecuencia de consanguinidad, 
entre otras. Todas estas variables hipotéticas merecen ser exploradas 
en un futuro estudio.

Es importante recalcar el subregistro de las causas específicas 
de muerte en los pacientes con CC. En el HNN la causa no especi-
ficada alcanza el 47,2%, lo que quiere decir que en casi la mitad de 
los niños que mueren en el país por CC  no se diagnosticó el defecto 
cardiaco específico que lo llevó a la muerte8. Parte del problema es 
que solo a un 35,7% de los niños muertos por esta causa se les realiza 
autopsia (centro de estadística del mencionado hospital, datos no 
publicados).

En conclusión, las cardiopatías congénitas se han convertido en 
el defecto congénito con mayor impacto en la mortalidad infantil y 
representan un reto muy importante en cuanto a mejorar su diag-
nóstico perinatal y registro, con el objetivo de dictar políticas de pre-
vención y atención derivadas de estudios epidemiológicos naciona-
les fidedignos.
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