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Epidemiología y registro de las cardiopatías
congénitas en Costa Rica

Adriana Benavides-Lara,1 Jorge Enrique Faerron Ángel,2

Lila Umaña Solís1 y Juan José Romero Zúñiga3

Objetivo. Caracterizar la población de niños que nacen con cardiopatías congénitas (CC) en
Costa Rica y evaluar sus procesos de registro. 
Métodos. Estudio observacional exploratorio que incluyó a todos los niños con CC diag-
nosticadas en el Hospital Nacional de Niños entre el 1 de mayo de 2006 y el 1 de mayo de 2007.
Tomando en cuenta los niños menores de 1 año y su respectiva cohorte de nacimientos, se es-
timaron prevalencias con intervalos de confianza de 95% (IC95%) según sexo, tipo de cardio-
patía, edad al diagnóstico, edad materna, residencia habitual y malformaciones extracardiacas
asociadas. Se compararon los datos con el Centro de Registro de Enfermedades Congénitas
(CREC). 
Resultados. Durante el período estudiado se diagnosticaron 534 casos con CC. Los casos en
menores de 1 año fueron 473 dentro de una cohorte de nacimientos de 77 140 —prevalencia de
0,6% (IC95%: 0,5–0,7). Con base en datos del CREC, se demostró que al nacimiento no se de-
tectan 71% de los casos. La edad promedio al diagnóstico en niños menores de 1 año fue de 46,6
días. No hubo diferencias por sexo. La prevalencia de CC en hijos de madres de 35 años o más fue
significativamente mayor, aunque al excluir las cromosomopatías este riesgo perdió su signifi-
cancia estadística. Las provincias del país con puertos marítimos fueron las de mayor riesgo en
hijos de madres adolescentes. Las CC más frecuentes fueron los defectos del tabique interventri-
cular e interauricular, persistencia del conducto arterioso, estenosis valvular pulmonar, defectos
del tabique aurículo ventricular, coartación de aorta y tetralogía de Fallot. El 34% de las CC fue-
ron múltiples, 11,2% se asociaron a cromosomopatías y 19% tenían malformaciones congénitas
asociadas. 
Conclusiones. La prevalencia de CC en Costa Rica está dentro del rango informado a nivel
mundial. Se halló que en el CREC había un importante subregistro de CC debido principal-
mente a los criterios de edad aplicados. Los resultados sugieren que la edad materna (menores
de 20 años y mayores de 34 años) es un factor asociado a la ocurrencia de CC.

Cardiopatías congénitas; salud del niño; lactante; recién nacido; Costa Rica.

RESUMEN

Las cardiopatías congénitas (CC) se
encuentran entre las malformaciones

congénitas (MC) más frecuentes y tienen
un gran impacto en la morbilidad y la
mortalidad pediátricas. Asimismo, ocu-
pan los primeros puestos como causa de
mortalidad infantil en países que han lo-
grado disminuir la mortalidad por cau-
sas infecciosas y perinatales (1–10). Se es-
tima que su prevalencia mundial oscila
entre 4 y 9 por 1 000 nacimientos, depen-
diendo de la capacidad y la agudeza

diagnósticas y del proceso de notifica-
ción de cada registro, así como de facto-
res genéticos y ambientales de cada re-
gión (2–7, 11–18). 

En Costa Rica las cardiopatías congé-
nitas son la primera causa de muerte por
malformaciones congénitas. Según datos
del Instituto Nacional de Estadística y
Censos (INEC), alrededor de 83% de las
muertes por CC entre 2000 y 2008 suce-
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dieron en niños menores de 1 año, cifra
que representa 13% de la mortalidad in-
fantil del país (8). Asimismo, informa-
ción obtenida del Centro de Registro 
de Enfermedades Congénitas (CREC),
muestra que la prevalencia de CC detec-
tada al nacimiento tuvo un aumento sig-
nificativo, pasando de 1,1 por 1 000 naci-
mientos (intervalo de confianza de 95%
[IC95%]: 1,0–1,3) en 1996 a 1,6 por 1 000
en 2006 (IC95%: 1,5–1,8) (19) (figura 1).
No obstante, sigue siendo mucho menor
que la prevalencia mundial. El objetivo
del presente trabajo fue caracterizar la
población de niños que nacen con CC en
Costa Rica y evaluar su registro. 

MATERIALES Y MÉTODOS

Se realizó un estudio transversal que
incluyó a todos los niños con CC diag-
nosticadas en el Hospital Nacional de
Niños (HNN), “Dr. Carlos Sáenz He-
rrera” en San José (Costa Rica) —centro
nacional de referencia para el diagnós-
tico y tratamiento de CC— entre el 1 de
mayo de 2006 y el 1 de mayo de 2007. 
Se estimaron prevalencias tomando en
cuenta como numerador a los niños me-
nores de 1 año diagnosticados con CC
durante ese período, que corresponden a
la cohorte de nacimientos ocurridos en el
país entre julio de 2005 y julio de 2006
(denominador). La información sobre los
nacimientos se obtuvo de la base de
datos del INEC, y la información sobre
los casos de CC fue consignada en un
formulario proveniente de la consulta
cardiológica del niño —en la cual se rea-
lizó un ecocardiograma—, así como de

una entrevista a la madre. La investiga-
ción fue aprobada por los comités éticos
científicos del HNN y del Instituto Cos-
tarricense de Investigación y Enseñanza
en Nutrición y Salud (INCIENSA). 

Edición, codificación y clasificación

Los defectos cardiacos se codificaron
con base en el capítulo XVII de la décima
revisión de la Clasificación Internacional
de Enfermedades (CIE-10). Se incluye-
ron los códigos Q200 al Q269, correspon-
dientes a las malformaciones congénitas
del sistema circulatorio intracardiacas y
algunas extracardiacas del arco aórtico
(interrupción del arco aórtico, duplica-
ción del arco aórtico y coartación de la
aorta) y de las venas pulmonares (cone-
xión anómala de las venas pulmonares)
(20). Se excluyeron del análisis todas las
condiciones relacionadas con la posición
cardiaca y algunos defectos funcionales
(insuficiencias valvulares y alteraciones
del ritmo). La persistencia del conducto
arterioso fue incluida como malforma-
ción únicamente si el niño tenía una
edad mayor de dos semanas, o bien si es-
taba asociada a otra CC. 

Las CC se clasificaron en severas y no
severas, bajo el siguiente criterio:

• Severa: compromiso hemodinámico
(bajo gasto cardiaco, baja saturación de
oxígeno sanguíneo o insuficiencia car-
diaca) y una anatomía desfavorable
para su corrección quirúrgica. Se con-
sideraron las siguientes patologías:
síndrome de hipoplasia de corazón
izquierdo, síndrome de heterotaxia,

ventrículo único, atresia tricuspídea,
tronco común, interrupción del arco
aórtico, atresia valvular pulmonar, d-
Transposición de grandes vasos, doble
tracto de salida de ventrículo derecho,
defecto de las almohadillas endocárdi-
cas, retorno venoso anómalo total de
venas pulmonares, tetralogía de Fallot
y anomalía de Ebstein. 

• No severa: con o sin compromiso he-
modinámico, pero con una anatomía
favorable para su corrección quirúr-
gica. Se incluyeron los defectos de co-
municación interventricular y comu-
nicación interauricular, la coartación
de aorta, la persistencia del conducto
arterioso, la estenosis aórtica y la este-
nosis pulmonar, así como la transposi-
ción de grandes arterias corregida
aislada. 

Además, los casos de CC fueron clasi-
ficados según tuvieran o no malforma-
ciones no cardiovasculares asociadas, y
con anomalía cromosómica o sin anoma-
lía cromosómica. Las anomalías cromo-
sómicas fueron diagnosticadas por cario-
tipo, y en su defecto, por fenotipos
típicos de un síndrome específico, con-
signados de esa manera en el expediente
médico. 

Análisis

Se estimaron frecuencias y prevalen-
cias de las CC en general y según tipo es-
pecífico con un IC95%, tomando en
cuenta en el numerador a todos los niños
con CC nacidos entre julio de 2005 y julio
de 2006 (menores de 1 año para efectos
del estudio) y como denominador a la
cohorte nacional de nacimientos del
mismo período. Las variables de estudio
fueron: tipo de cardiopatía, severidad,
número de cardiopatías, sexo, edad al
diagnóstico, edad materna y residencia
habitual de la madre según cantón y pro-
vincia, índice de desarrollo social canto-
nal según residencia materna, malforma-
ciones asociadas y cromosomopatías
asociadas. 

Se analizaron diferencias significativas
basadas en un IC95% y usando como
umbral de significación un valor alfa (α)
de 0,05. Se realizaron regresiones logísti-
cas para variables como edad materna e
índice de desarrollo social cantonal en
busca de razones de probabilidades (RP)
de prevalencia que permitan armar hipó-
tesis sobre posibles factores de riesgo
asociados a CC para futuros estudios de

32 Rev Panam Salud Publica 30(1), 2011

Investigación original Benavides-Lara et al. • Epidemiología y registro de cardiopatías congénitas, Costa Rica

y = 1,1585x + 8,8075
R2 = 0,8683

0

5

10

15

20

25

1996 1997 1998 1999 2000 2001 2002 2003 2004 2005 2006 2007

P
re

va
le

nc
ia

 p
or

 1
0 

00
0 

na
ci

m
ie

nt
os

Cardiopatías congénitas

Linear (cardiopatías congénitas)

Año

FIGURA 1. Tendencia de las cardiopatías congénitas en Costa Rica, 1996–2007

Fuente: elaboración de los autores con base en datos del Centro de Registro de Enfermedades Congénitas, perteneciente al
Instituto Costarricense de Investigación y Enseñanza en Nutrición y Salud (2008).



causalidad. Para estas regresiones logís-
ticas se tomaron como grupos sanos a los
niños sin CC de la cohorte de nacimiento
estudiada y se estratificaron según las
variables de regresión. Los datos fueron
analizados utilizando los programas
Epi-Info®, versión 3.3.2 (CDC, 2005) y
Egret® v.2.0.31 (Cytel Sofware Corp.,
1999).

RESULTADOS 

Durante el período de estudio se diag-
nosticaron 534 niños con CC, de los cua-
les 59% fueron menores de 1 mes, 88,2%
menores de 1 año, 1,8% tenían entre 1 y 5
años y solo 10% más de 5 años. 

Con objeto de determinar la prevalen-
cia con respecto al número de nacimien-
tos en 1 año, se consideraron los casos de
niños menores de 1 año y su respectiva
cohorte de nacimientos, la cual fue de 
77 140 nacimientos, para una prevalen-
cia de CC de 6,1 por 1 000 nacimientos

(IC95%: 5,6–6,7). Para el mismo período,
el CREC informó una prevalencia de 
CC detectadas al nacimiento de 0,17%
(IC95%: 0,15–0,18), lo cual demuestra
que al nacimiento no se detecta el 71% de
los casos.

Prevalencias según sexo, edad 
y diagnóstico 

Las prevalencias según sexo no pre-
sentaron diferencias significativas, con
61,4 por 10 000 nacimientos (IC95%:
53,7–69,1) para los niños y 72,6 por 
10 000 nacimientos (IC95%: 64,1–81,2)
para las niñas. La razón niña:niño fue de
1:1,2. En el cuadro 1 se pueden observar
los tipos de cardiopatías más frecuentes. 

La edad promedio de los niños meno-
res de 1 año al momento del diagnóstico
fue de 46,6 días (desviación estándar
[DE] 71,4; rango 0–365 días; mediana: 14
días). No hubo diferencias significativas
al analizar la variable edad al diagnós-

tico según sexo (P = 0,77). Teniendo en
cuenta los 534 casos diagnosticados en el
HNN, el promedio de edad al diagnós-
tico de las CC en Costa Rica fue de 8,6
meses (DE = 24,1 meses) con una me-
diana de 22 días. 

Prevalencia según edad materna

La edad promedio al parto de las ma-
dres fue de 25 años (rango: 12–50 años) y
no hubo diferencias según sexo del niño
(P = 0,38). La edad materna se agrupó en
tres estratos: madres adolescentes (< 20
años), de entre 20 y 34 años y tardías (≥ 35
años). La razón de prevalencias (preva-
lencia de madres gestantes tardías/
prevalencia de madres de 12 a 34 años)
fue de 2,0 (IC95%: 1,5–2,5). En el cuadro
2 puede verse cómo, en general, las ges-
tantes tardías registraron una prevalen-
cia significativamente mayor que las 
de los demás grupos y que la nacional,
así como un riesgo significativamente
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CUADRO 1. Prevalencia de cardiopatías congénitas detectadas en niños menores de 1 año, según sus códi-
gos en la Clasificación Internacional de Enfermedades, décima revisión (CIE-10), Costa Rica, cohorte de
nacimientos julio 2005–julio 2006 (n = 692)

CIE-10 Cardiopatía No. % Prevalenciaa IC95%b

Q210 Defecto tabique ventricular 241 36,0 31,2 27,3–35,2
Q211 Defecto tabique auricular 136 20,3 17,6 14,7–20,6
Q250 Persistencia del conducto arterioso 89 13,3 11,5 9,1–13,9
Q221 Estenosis valvular pulmonar 44 6,6 5,7 4,0–7,4
Q212 Canal auriculoventricular completo 28 4,2 3,6 2,3–5,0
Q251 Coartación de aorta 21 3,1 2,7 1,6–3,9
Q213 Tetralogía de Fallot 18 2,7 2,3 1,3–3,4
Q203–5 Transposición de grandes vasos 16 2,4 2,1 1,1–3,1
Q262 Conexión anómala total de venas pulmonares 10 1,5 1,3 0,5–2,1
Q201 Doble tracto de salida ventrículo derechoc 9 1,3 1,2 0,4–1,9
Q234 Síndrome de hipoplasia de corazón izquierdo 8 1,2 1,0 0,3–1,8
Q226 Síndrome de hipoplasia de corazón derecho 8 1,2 1,0 0,3–1,8
Q225 Anomalía de Ebstein 7 1,0 0,9 0,2–1,6
Q228 Otras MCd de la válvula tricúspide 7 1,0 0,9 0,2–1,6
Q220 Atresia valvular pulmonar 6 0,9 0,8 0,2–1,4
Q256 Estenosis arteria pulmonar 5 0,7 0,6 0,1–1,2
Q230 Estenosis valvular aórtica 5 0,7 0,6 0,1–1,2
Q224 Atresia o estenosis tricúspide 4 0,6 0,5 0,0–1,0
Q206 Síndrome de heterotaxia 4 0,6 0,5 0,0–1,0
Q200 Tronco arterioso común 4 0,6 0,5 0,0–1,0
Q208 Otras MC de cámaras cardiacas y conexiones 4 0,6 0,5 0,0–1,0
Q204 Ventrículo con doble entrada 4 0,6 0,5 0,0–1,0
Q254 Otras MC de aorta 3 0,4 0,4 �0,1–0,8
Q233 Insuficiencia mitral congénita 3 0,4 0,4 �0,1–0,8
Q245 Malformaciones de vasos coronarios 2 0,3 0,3 �0,1–0,6
Q231 Insuficiencia de la válvula aórtica 2 0,3 0,3 �0,1–0,6
Q249 MC del corazón no especificada 1 0,1 0,1 �0,1–0,4
Q244 Estenosis subaórtica congénita 1 0,1 0,1 �0,1–0,4
Q243 Estenosis del infundíbulo pulmonar 1 0,1 0,1 �0,1–0,4
Q232 Estenosis de la válvula mitral 1 0,1 0,1 �0,1–0,4

Fuente: elaboración de los autores. 
a Prevalencias por 10 000 nacimientos. 
b IC95%: intervalo de confianza de 95%.
c Cardiopatías codificadas de manera irregular por el Centro Nacional de Registro de Enfermedades Congénitas (CREC), Costa Rica

(diagnósticos codificados bajo diversos códigos). 
d MC: malformación congénita.



mayor de tener hijos con CC. No obs-
tante, al excluir los casos asociados con
cromosomopatías, este riesgo pierde su
significación estadística.

En la figura 2, que muestra el riesgo de
procrear hijos con CC según edad ma-
terna en casos asociados y no asociados a
cromosomopatías, se puede ver cómo en
el grupo de casos sin cromosomopatías
hay un aumento no significativo (P > 0,05)
en el riesgo a partir de los 44 años, con-
trastando con un riesgo mucho mayor 
(RP = 6) en el grupo de CC totales 
(P < 0,01), que incluye los casos con cro-
mosomopatías asociadas. Por otro lado, la
figura demuestra cómo las madres meno-
res de 15 años presentaron un riesgo sig-
nificativo de procrear niños con CC, al
margen de que se asociaran o no a cromo-

somopatías (RP = 2,9 y 3,0 respectiva-
mente) (P < 0,01). 

Prevalencias por provincia, cantón 
y correlación con el índice 
de desarrollo social cantonal

La división política de Costa Rica in-
cluye áreas geográficas denominadas pro-
vincias, divididas en cantones (munici-
pios) y estos, a su vez, se dividen en
distritos. Como puede observarse en el
cuadro 3, la prevalencia por provincia de
las principales CC no registra diferencias
para ninguno de estos defectos cardiacos.
De hecho, a nivel provincia, no hubo dife-
rencias significativas en las prevalencias
de CC de madres de 35 o más años, in-
cluso cuando dos de ellas (Cartago y He-

redia) presentan porcentajes de nacimien-
tos de madres mayores de 34 años signifi-
cativamente mayores al porcentaje nacio-
nal (9,5%; IC95%: 9,3–9,7). En cambio,
según los resultados de la regresión logís-
tica por edad materna, dos provincias
mostraron mayor riesgo de CC en hijos de
madres adolescentes: Limón (RP = 3,0;
IC95%: 1,2–7,6) y Puntarenas (RP = 2,7;
IC95%: 1,1–6,5). Según datos del INEC,
estas dos provincias, que son los puertos
marítimos de Costa Rica, registran un por-
centaje de nacimientos en madres adoles-
centes significativamente mayor al nacio-
nal (19,5%; IC95%: 19,2–19,8) —24,8%
(IC95%: 23,9– 25,8) para Limón y 25,1%
(IC95%: 24,1– 26,1) para Puntarenas. 

Sí se documentaron diferencias signifi-
cativas entre cantones (municipios) de
una misma provincia. Con el propósito
de explicar estas diferencias se hizo un
análisis según el nivel de desarrollo so-
cial relativo de cada cantón, utilizando el
(indicador) índice de desarrollo social
cantonal (IDSC), creado por el Ministerio
de Planificación Nacional y Política Eco-
nómica (MIDEPLAN), el cual se com-
pone de siete indicadores que indivi-
dualmente son trazadores del desarrollo
social de cada subpoblación por área ge-
ográfica y que divide los 81 cantones del
país en cuatro grupos según su mayor o
menor desarrollo relativo. El IDSC consi-
dera valores que van de cero (menor de-
sarrollo relativo posible) a 100 (mayor
desarrollo relativo posible). El estrato de
mayor desarrollo social presentó las pre-
valencias más altas, sin que las diferen-
cias entre ningún estrato fueran estadís-
ticamente significativas (cuadro 4). 

Los cantones con prevalencias signifi-
cativamente mayores a la nacional fue-
ron Orotina (20,4 por 10 000 nacimien-
tos), Tarrazú (16,4) y Belén (15,2), con 
un IDSC de 37,9, 30,4 y 100, respectiva-
mente. Así pues, los cantones con mayo-
res prevalencias fueron tanto del estrato
más bajo como del más alto. Cabe aclarar
que la distribución porcentual de emba-
razos según edad materna en estos can-
tones no difiere significativamente de la
distribución nacional, ni de los cantones
con menores prevalencias, así pues la
edad materna no parece asociarse a las
altas prevalencias de estos cantones. 

El 34% de las CC fueron múltiples, 
es decir que presentaron más de un de-
fecto congénito cardíaco en el mismo niño
y 23% fueron catalogadas como severas.
Además, 19% de los niños asociaron mal-
formaciones extracardiacas, de las cuales
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CUADRO 2. Riesgo de cardiopatía congénita, por grupos de edad materna y según se excluyan
o no los casos de cromosomopatías, Costa Rica, cohorte nacimientos julio 2005–julio 2006

Edad materna (años) No. % Prevalenciaa IC95% P RP IC95%

CC totales
< 20 75 17,7 49,9 38,7–61,2 0,42 0,9 0,7–1,2
20–34 279 65,7 51,1 45,1–57,1 0,31 0,9 0,8–1,0
≥ 35b 71 16,7 97,2 74,7–119,7 < 0,001 1,8 1,4–2,3
Totalc 425 100 55,1 50,0–60,5 NA NA NA

CC sin cromosomopatías
< 20 67 18,8 44,6 33,9–55,2 0,78 1,0 0,7–1,3
20–34 245 68,8 44,9 39,2–50,5 0,71 1,0 0,8–1,1
≥ 35b 44 12,4 60,3 42,5–78,0 0,10 1,3 0,9–1,8
Total 356 100,0 46,1 41,5–51,1 NA NA NA

Fuente: elaboración de los autores. 
Nota: Abreviaturas. IC95%: intervalo de confianza de 95%; RP: razón de probabilidades; CC: cardiopatía congénita; NA: los
datos no son aplicables. Los valores de P fueron obtenidos mediante la prueba X2 de Pearson.
a Prevalencia por 10 000 nacimientos.
b Prevalencia significativamente mayor a la nacional (estrato basal) y a la de los demás grupos de edad.
c Del total se excluyeron 31 casos de niños por desconocimiento de la edad de la madre.
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FIGURA 2. Riesgo de procrear niños con cardiopatías congénitas según edad materna, Hospital
Nacional de Niños, Costa Rica, cohorte de nacimientos julio 2005–julio 2006

Fuente: elaboración de los autores. 
Nota: Abreviaturas. RP: razón de probabilidades; CC: cardiopatía congénita.
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43% eran cromosomopatías, principal-
mente el síndrome de Down (cuadro 5).
Las cromosomopatías en general se pre-
sentaron en 11,2% de los casos.

DISCUSIÓN 

Según los resultados, la prevalencia
de CC en Costa Rica está dentro del
rango reportado a nivel mundial, aun
cuando en el CREC se observó que al na-
cimiento solo se registran 29% de los
casos, ya que 71% de los mismos son
diagnosticados en niños menores de 1
año, posterior al egreso de la materni-
dad. Las bajas prevalencias reportadas
por el CREC se deben a que la obligato-
riedad de registrar los casos se aplicaba
solo hasta el egreso hospitalario del re-
cién nacido (3 días en promedio), plazo
durante el cual muchas CC todavía no
suelen manifestarse clínicamente. En
este sentido, se ha demostrado que ape-
nas 25% de las CC presentan síntomas al
nacimiento, y no es sino hasta la se-
gunda semana de vida —momento en
que la circulación fetal se adapta a la
vida extrauterina— cuando se presenta
la sintomatología clínica (10). 

Basándose en la evidencia preliminar
de la presente investigación, el CREC in-
cluyó dentro de su red de información al
HNN y en marzo de 2008, mediante de-
creto, se aumentó la obligatoriedad del
registro de MC hasta el año de edad. Esta
nueva medida llevó a que para 2009 las
prevalencias de CC informadas por el
CREC coincidieran con los casos diag-
nosticados en el HNN y con lo notificado
a nivel mundial. 

Prevalencias según sexo, edad y
diagnóstico 

La razón por sexo (niña:niño) fue de
1:1,2, similar a la reportada en la litera-
tura, que varía entre 1:1,3 en Minnesota
(Estados Unidos), y 1:1,3 en Dinamarca
(21, 22). El promedio de edad al diagnós-
tico del total de CC (8,6 meses; DE = 24,1
meses) es similar al de algunos países en
vías de desarrollo; no obstante, con res-
pecto a los países desarrollados, se trata
de un momento tardío pues no se cuenta
con diagnóstico prenatal preciso y opor-
tuno. Por ejemplo, en Francia 47,3% de
todas las CC son diagnosticadas prena-
talmente, mientras que en Baltimore (Es-
tados Unidos), 90% son diagnosticadas
antes de los 7 meses de edad y en No-
ruega solamente 24% son diagnosticadas
después del egreso de las maternidades
(4, 23, 24). Se concluye entonces que la
edad al diagnóstico tiene que ver con el
tipo de CC (su capacidad para presentar
síntomas o complicaciones a edades tem-
pranas) y la capacidad de sistema de
salud para captar los casos. Este hallazgo
tiene importantes implicaciones con res-
pecto a la oportunidad del diagnóstico
de las CC en Costa Rica, pues se ha de-
mostrado que la incidencia de complica-
ciones significativas causadas por las CC
que son potencialmente prevenibles os-
cila entre 1 por 15 000 y 1 por 26 000 na-
cidos vivos (25).

Prevalencia según edad materna

Los resultados arrojaron una preva-
lencia de CC significativamente más alta

en madres mayores de 34 años y meno-
res de 15 años. De acuerdo con la evi-
dencia científica, hay un mayor riesgo de
CC asociadas con cromosomopatías en
madres mayores de 34 años (1, 12, 13,
26). No obstante, en otros estudios que
han evaluado la edad materna como fac-
tor de riesgo, tomando en cuenta la pre-
sencia o no de cromosomopatías, los re-
sultados han sido inconsistentes (16, 27,
28). En el presente estudio se demuestra
además cómo, al excluir los casos de cro-
mosomopatías, la edad materna mayor
de 34 años deja de ser un factor de riesgo
significativo para CC. El riesgo de CC en
madres mayores de 34 años se presenta
de manera significativa únicamente en el
grupo de niños que asociaron alguna
cromosomopatía, mientras que el riesgo
en madres menores de 15 años es mayor
sin importar si se asocia a cromosomo-
patía o no. No se encontró ninguna pu-
blicación que evaluara la edad materna
temprana (adolescentes) como un factor
de riesgo para CC específicamente, pero
se debe profundizar en el estudio de em-
barazos en madres adolescentes, más
aún dado que las dos provincias con ma-
yores prevalencias son los puertos del
país y presentan las mayores proporcio-
nes de embarazo en este grupo de edad.

Prevalencias por provincia, cantón y
correlación con el índice de desarrollo
social cantonal

No hay diferencias significativas en la
prevalencia de CC entre las provincias,
en tanto que las diferencias que se en-
cuentran según estratos de edad materna
apuntan hacia una posible relación entre
la ocurrencia de CC y el embarazo en los
extremos etarios (madres adolescentes y
gestantes tardías). El índice de desarrollo
social no fue un factor asociado a la ocu-
rrencia de CC en los diferentes cantones
o municipios, esto se debe a que no es un
buen indicador para medir la asociación
causal entre CC y estatus socioeconó-
mico, ya que por la manera como se
construye (indicador de desarrollo rela-
tivo a la población de un área geográfica
específica) no evalúa el estatus socioeco-
nómico en la población de casos de CC
en específico (29). Si bien existe poca lite-
ratura que examine la relación entre ine-
quidades socioeconómicas y anomalías
congénitas, algunos estudios han demos-
trado que los estratos socioeconómicos
más bajos conllevan un riesgo más alto
de engendrar hijos con malformaciones

36 Rev Panam Salud Publica 30(1), 2011

CUADRO 5. Malformaciones congénitas extracardiacas asociadas a cardiopatías congénitas en
niños menores de 1 año, según sus códigos en la Clasificación Internacional de Enfermedades,
décima revisión (CIE-10), Costa Rica, 2006–2007

CIE-10 Malformación n % IC95%a

Q909 Síndrome Down 36 36,7 27,2–47,1
Q899 No especificada 8 8,2 3,6–15,5
Q039 Hidrocefalia 5 5,1 1,7–11,5
Q668 Pie bot 6 6,1 2,3–12,9
Q913 Síndrome Edwars 3 3,1 0,6–8,7
Q390 Atresia de esófago 3 3,1 0,6–8,7
Q70 Sindactilia 3 3,1 0,6–8,7
Q423 Atresia de ano 2 2,0 0,3–7,2
Q969 Síndrome Turner 2 2,0 0,3–7,2
Q35–7 Labio leporino y/o paladar hendido 2 2,0 0,3–7,2
Q040 Malformación congénita de encéfalo 2 2,0 0,3–7,2
QXXX Otras 26 26,5 17,3–35,3
Total 98 100,00 NAb

Fuente: elaboración de los autores. 
a IC95%: intervalo de confianza de 95%.
b NA: los datos no son aplicables.
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(incluidas cardiopatías) congénitas (22,
30–32). 

Cardiopatías congénitas y asociación
con otros defectos congénitos

En Costa Rica, la asociación entre mal-
formaciones cardiacas congénitas y las
malformaciones extracardiacas es menor
que la reportada a nivel mundial —que
oscila entre 25%, según el Baltimore-
Washington Infant Study, y 27,5% según
el estudio de Pradat P, que incluyó a 
12 932 niños con CC de 4,4 millones de
nacimientos en tres grandes registros de
California, Francia y Suecia (12, 14). Por
otro lado, un trabajo publicado en Costa
Rica, donde se examinaron 1 272 proto-
colos de autopsias de 3 744 muertes ocu-
rridas en el Hospital Nacional de Niños
“Dr. Carlos Sáenz Herrera” entre 1974 y
1981, halló que 24,4% de los niños con
CC asociaban otras MC, porcentaje simi-
lar al reportado a nivel mundial (32). Se
presume que en este país tiene lugar un
importante subregistro de MC asociadas
a CC, especialmente en niños fallecidos
por CC que no son autopsiados. 

Vale mencionar que en el presente es-
tudio no se incluyeron datos de óbitos ni
abortos en razón de que el HNN sola-
mente registra recién nacidos vivos. Por
el mismo motivo, tampoco se incluyeron
pacientes diagnosticados y tratados en

establecimientos privados, quienes re-
presentan alrededor de 5% de los casos.
Otra limitación de este trabajo se debe a
que en Costa Rica más de 90% de los in-
fantes que fallecen no son autopsiados y
por lo tanto se desconoce el número de
casos de CC que podrían ser diagnosti-
cadas post-mortem. Por todo lo anterior,
la prevalencia real de CC en Costa Rica,
aun subsanado el subregistro, podría ser
mayor que la reportada en este estudio.
Además, la frecuencia de asociación de
CC con malformaciones extracardiacas y
cromosomopatías podría subestimarse
dado que no existe un protocolo de aten-
ción al paciente con CC en donde se le
descarten cromosomopatías, alteracio-
nes genéticas u otras malformaciones
congénitas. Finalmente cabe aclarar que,
por ser este un primer estudio de preva-
lencias, los resultados son más bien des-
criptivos y exploratorios y por tanto los
factores que resultaron asociados a la
ocurrencia de CC tienen que ser estudia-
dos a profundidad en un estudio de
casos y controles. 

En conclusión, la prevalencia de CC
encontrada en Costa Rica está dentro del
rango informado a nivel mundial. Asi-
mismo, se encontró que en el Centro de
Registro de Enfermedades Congénitas
tenía lugar un importante subregistro de
CC debido, principalmente, a los crite-
rios de edad aplicados en el registro. Los

resultados sugieren además que la edad
materna (menores de 20 años y mayores
de 34 años) es un factor asociado a la
ocurrencia de CC. 

En general, se recomienda aumentar la
edad de registro de las malformaciones
congénitas a 1 año de edad, como la mejor
manera de captar la gran mayoría de los
casos de malformaciones mayores no evi-
dentes al nacimiento, como es el caso de
las CC. De igual forma se debe incluir
dentro del registro nacional de malforma-
ciones a los establecimientos de salud pri-
vados y también establecer protocolos de
manejo de pacientes con CC (fallecidos o
no) para poder diagnosticar las alteracio-
nes cromosómicas o genéticas que se pre-
sentan, así como las malformaciones ex-
tracardiacas asociadas. Esto implicaría
autopsiar a todos los casos fallecidos por
CC (nacidos vivos, óbitos y abortos) y
protocolizar el diagnóstico prenatal, me-
diante ecografía fetal, para todos los em-
barazos donde se haya identificado algún
factor de riesgo para CC. 
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Objective. Characterize the population of children born with congenital heart dis-
ease (CHD) in Costa Rica and evaluate the country’s registry processes. 
Methods. Exploratory observational study that included all children with CHD di-
agnosed at the National Children’s Hospital between 1 May 2006 and 1 May 2007.
Considering children under 1 year of age and their respective birth cohort, prevalence
was estimated by sex, type of heart disease, age at diagnosis, maternal age, habitual
residence, and associated extracardiac malformations, with 95% confidence intervals
(95% CI). The data was compared with those of the Congenital Disease Registry Cen-
ter (CREC). 
Results. During the period studied, 534 cases with CHD were diagnosed. There
were 473  cases in children under 1 year of age in a birth cohort of 77 140 children.
Prevalence was 0.6% (95% CI: 0.5–0.7). Based on CREC data, it was demonstrated that
71% of the cases were not detected at birth. The average age of diagnosis in infants
under 1 year of age was 46.6 days. There were no differences by sex. Prevalence of
CHD in children of mothers aged 35 years or over was significantly higher. However,
when chromosomal abnormalities were excluded, the risk was no longer statistically
significant. The provinces in the country with maritime ports were the areas with the
highest risk in children of adolescent mothers. The most common CHDs were ven-
tricular and atrial septal defects, patent ductus arteriosus, pulmonary valve stenosis,
atrioventricular septal defects, coarctation of the aorta, and tetralogy of Fallot. Thirty-
four percent of the cases of CHD were multiple, 11.2% were associated with chromo-
somal abnormalities, and 19% had associated congenital malformations. 
Conclusions. CHD prevalence in Costa Rica is within the range reported globally.
Significant underreporting of CHD was found in the CREC, primarily due to the age
criteria applied. The results suggest that maternal age (under 20 and over 34) is a fac-
tor associated with CHD. 
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