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1. RESUMEN -

En el &rea de reclén nacidos. Cuneros 'y Unidad de Cuidados -
Intensivos Neonatales (UVC I:N Vi el Hospltal Regional “Lic, - -
Adolfo L6pez Mateos"7 se"reviséron 46“n1hos con malformaciones --
congénitas en un periodo e’ s de enero a octubre de 1989,
con el objeto*defde;ettérﬁ:” "'fatos-y sistemas eran los més --
afectados. Ty e _

En nuestro- €3 tudio 1 mayor frecuenc1a se presento siguiendo
un orden descendegte~f tubo digestivo. aparato cardlovascular y -
tubo neural ‘cuy- patrbn hereditarlo es multifactaorial.

Plabras Calvcs Neonato, Malformaciones Congénitas.

1. SUMMARY

In the new born area: Nursery and Heonatal Intensive Care --
Unit {U.C.1.H.}, &t the Hospital Regional "Lic. Adolfo Lopez - --
Mateos", we studied 46 neonates with congenital malformations du-
ring a 10 months Zeriud from january to october 1989, with the --
purpose of detet, the most common organs and systems affected.

In our review the system more often affected was the digesti
ve system, then cardiovascular and neurological systems these sys$
tems malformations have multifactorial origins.

Key Words: MNew Born, Congenital MAlformations.



I1. INTRODUCCEON

La herencia de. los rasgos fisicos y de las enfermedades se -
conoce desde el prlnciplo de la histor1a de la Medicina Occiden--
tal, Hipocrates observd que no solo los ojos azules y la calvicie
tenia recurrencia familiar, sino también enfermedades como la epi
lepsia que seguian un patrén familiar.

Antes del siglo XX la enfermedad se consideraba como una mez
cla de caractéres de una variacién continua; esto es probablemen-
te lo que Hip6ecrates tenfa en mente, sin embargo el énfasis de --
esta teorfa se desplaz6 después del redescubrimiento de Mendel, -
de las unidades de herencia y de la localizaciébn de las particu--
las hereditarias o genes de los cromosomas.

Actualmente se han observado gran nGmero de padecimientos - -

atribuibles a mutaciones genéticas simples con firme base mende-
liana. (7}

El estudio de las malformaciones congénitas adquieren cada -
vez mds importancia ya que se estan presentando con mayor frecuen
cia probablemente debido a2l alto indice de contaminacifn dei eco-
sistema que puede llevar a un individuo a presentar cambios o mu-
taciones en su D.N.A., lo que da como consecuencia que su descen-
dencia presente la alteracién con lo que se inicia.una nueva lf--
nea de genopatia. S ' '

En 1958 se descubrieron los primeros trastornos génicos rela
cionados con las anomalfas cromosbmicas donde sI es necesario rea
lizar carjotipo. (6) g

Uno de los mayores’ problemas que enfrenta el ﬁédltb‘no espe-
cializado cuando explora ‘a-un;. recién nacido con defectos congéni-
tos es el de ignorar la etiolgia del defecto.x'

A primera vista casi todos:los nlﬁos afectados muestran di--
versos grados de alteracién estructural en ocasiones bioquimicas

lo que haria suponer que todos los nifilos malformados tienen los -
mismos defectos. (4) R



Si no se tiene presente una clasificaci16n de defectos congé-
nitos es posible detectar sistemiticamente todas las posibilida--
des etiol6gicas, por ello es conveniente para fines practicos em-
plear una clasificacién. Hay que censiderar que la exploracitn de
be realizarsecon la idea de que el recién nacido "tiene todos los
defectos congénitos imaginables", los cuales deben de descartarse
uno por uno hasta demostrar que el recién nacido no tiene ningu--
no. (4)

El consejo genético es importante siendo &ste un dictamen --
que se elabora a través de los estudios clinicos para poder afir-
mar a los que consultan del riesgo en su familia de volver a re--
petirse o bien presentarse por primera vez una malformacifn congé
nita o cualquler tipo de padecimiento. Este debe explicar cual se
réd la evolucién del defecto deé nacimiento o de la enfermedad sis-
témica por lo que consulta, crientard sobre el manejo terapéutico
dietético, rehabilitaci6on de los mismos y finalmente informard -
sobre las medidas preventivas gque al respecto deben de tomarse, -

(5}

El incremento de los padecimientos de fndole genético es ma-
yor cada dia, por el hallazgo de nuevos sindromes y porque al ir-
se venciendo los padecimientos parasitarios e infectocontagiosos,
la atencidn del médico debe dirigirse hacia ios de tipo heredita-
rios, esto acarrea con mayor demanda de consejo genético, siendo-
el diagndstico prenatal importante a partir de las 16 semanas de-
gastacibn en mujeres mayores de 35 anos y padres mayores de 45 de
edad. (10}

La patologia genética se divide en tres grandes grupos:

1.~ Alteraciones cromosOmicas, que pueden ser numéricas y es
tructurales.

2.- Las mutaciones de un solo gen, es dec1r aquellas que si-
guen un patrén de herencia Mendeliana.,, '

3.- Las de tipo pol:genético o multifactorial (15)  i

Sin embargo existe otro- grupo importante de’ enfermedades que :
cursan con malformaciorns multiples que aan cuando no sean de tipo



genético, si son congénitos por lo que deben de tomarse en cuenta
Yy pueden ser causedas por agentes mecénicos, fisicos, quimicos y-
bidlogicos. (9) )



I11. MATERIAL Y METORO

En 21 Hospital Regional "Lic. Adolfo Lopez Mateos"_del I. s.
S. S. T. E. de México D.F., en las cuatro secciones del Cunero y- .
de la U.C,.1.N. del Servicio de Pediatria se estudiaron a6 recién—'”
nacidos, remitidos de la Unidad Tocoquirﬁrgica (UTQ) del mismofé-

Hospital y algunos transferidos de otros Hospitales de la'Instxtu .

cién para manejo quirbrgico. . N _s

El estudioc se inici6 en enero de 1989 y culming.

n optuhré‘-
del mismo afo. S

pltal

La mayoria de’ los pac1entes cie_on en_la UTQ que segln el-
graco de morb1mortalidad ‘se canalizaron ‘@ una de las secciones --
del Cupero y los de alto riesgo ala U C . N.. los nifios traslada
dos de otros hospitales para tratamlento quirﬁrglco por problemas
de tubo digestivo y tubo neural, los primeros permanecieron en la

.C.1.N. durante el posoperatorio 'y los segundos en el Cunero pa-
tologico Il. ' '

El trabajo consistidé:en detectar ainifos malformados desde -
el momento de su nacimiento o durante su estancia en las &reas --
respectivas, averiguar antecedentes de importancia para el estu--
dio, interconsultarlos con el Servicio de Genética de la Clinica-
de Detecci6n y Diagnstico Automatizado (CLIDDA)}, para llegar a -
un diagnfstice clinico y genético con la ayuda de examenes de_ga-
binete: radiografias, electrocardiogramas y valoracién por los --
Servicios de Cirugfia Pedi&trica, Cardiologfa, Neurocirugia y Orto



pedia.

No hubo seguimjento por Consulta Externa y tampoco a los que
recibieron tratamiento quirGrgico por parte nuestra,.



iV, RESULTADOS

EL estudio reveld 46 pacientes con malformaciones congénxtas_
distribuidas por grupos. (cuadro 1)

La localizacibn con mayor nnmero de casos fue tubo digestivo

con 14 nifos, siendo la atresia de es6fago mas frecuente. (quaer:'

3). Seguidamente el aparato cardiovascular con 8 pacientes."la:pg :
tologia mis comn en este grupo fue la comunicacién interventricu
lar. (cuadro 4). Los defectos a nivel de tubo neural, 4 pacientes’
todos mieloméningocele. :

Otros sindromes en total 19:

Luxaci6n congétia de cadera
Sindrome de Down
Microtia atresia
Polidactilia

Sindrome ADAMS
Onfalocele

Sindrome de Crouzon
Sifndrome de Kartagener
Paquioniquia

Sindrome de Potter
Sindrome de Stickler

El cuadro 2 muestra las malformaciones congénitas anteriormen
te mencionadas segln el patrén heréd{tario. Ocupando el primer lu
gar de origen multifactorial 31 casos, segdida por autosbémicos do
minantes B casos, herencia cromos6mica 3, no génico 2, autosbmico
recesivo 1 y un caso esporadico.,-p-“' '

De los 46 pacientes 39 pre53ntaron malformac10nes Gnicas y --
malformaciones mﬁltiples :



V. DISCUSION

En la investigaci6én que realizamos encontramos que el tubo -
digestivo fué el afectado en mayor porcentaje, la explicacion que
podemos dar a esto es que en el lapso de tiempo que comprendio --
nuestro trabajo ingresaron a las diferentes secciones de recién -
nacidos con problemas a nivel de tubo digestivo, que ameritaban -
tratamiento quirtGrgico de urgencia, previos examenes de laborato-
rio y gabinete. ({figura 1)

Cabe mencionar que fueron remitidos de diferentes hospitales
del 1.5.5.5.7T.E. que no cuentan con Cirugia Pedidtrica por lo que
el fndice en el aparato digestivo se incrementd, no coincidiendo-
con el reporte de la literatura consultada: en las que refieren -
que las alteraciones del aparato cardiovascular ocupan el primer-
lugar, (12, 12).



DESTRIBUCION DE MALFORMACIONES

CUADRO 1

CONGENITAS
LOCALIZACION DE LAS | o
MALFORMACIONES CON- | SEXO EDAD GESTAC. PESO .-Kg. ... TOTAL
GENTTAS Fon PT T <3 >3 ' '
TUBO DIGESTIVO 10 4 a 10 10 4 14
CARDIOVASCULAR 3 5 3 5 44 8

TUBO NEURAL 32 0 5 3.2 5
OTROS SINDROMES 13 6 10 9 1 .8 19
TOTAL 46 .

PT: PRETERMINO FUENTE:.

T : DE TERMINQO .

* 'ARCHIVO CLINICO:

HOSPITAL REGIONAL
:Léc ADOLFO LOPEZ MATEOS“
989 : ‘ _



DISTRIBUCTON SLGUN PATRON HEREDITARIO

CUADRO 2

PATRON HEREDITARIO "'} " 'NO. DE PACIENTES

MULTIFACTOR[AL S R 31
© AUTOSOKICO DUMINANTE;; R
HERENCIA cnomosom1CA7j f~

N oW o

~NO- GENICD S |
"AUTOSOMICO RECESIVO RS R
'CASO‘ESPQRADICO R S

CTOTAL A LT 46

FUENTE:

ARCHIVO CLINICO =
HOSPITAL REGIONAL "LIC. ADOLFO
LOPEZ MATEOS", 1989,



TIPO DE MALFORHACIONES MAS FECUENTES

CUADRO 3

CLOCALIZACION |  TIPO DE MALFORMACIONES No. DE CASOS
" ATRES!A DE ESOFAGO . 7
O ATRESIA INTESTINAL B
TUBO DIGESTIVO ANO IMPERFORADO - 1
DUPLICACION INTESTINAL . __ 1
TOTAL - g
FUENTE :

ARCIIIVO CLINICO PR
HOSPITAL REGIONAL “LIC. ADOLFO
LOPEZ MATEOS™, 1989. "~ _



CUADRO 4

TIPO DE ALTERACIONES MAS FRECUENTES

LOCALIZACION TIPO'DE'MALFORMACIONf No. DE CAS0S
'iCOMUNlCACION INTERVENTRICULAR _ 2
" COMUNICACION INTERAURICULAR e a
LDEXTROCARDIA ' S "‘ 1
CARDIOVASCULAR : HIPERTROFIA VENTRICULAR DERECHA o
PERSISTENC[A DEL CONDUCTO ARTERIOSO | 1
.TRANSPDSICION DE GRANDES vasos 1
"TETRALOGIA DE FALLOT 1
TOTAL 8

~ FUENTE:

~ARCHIVO CLINICO
-HOSPITAL REGIONAL
~"LIC, ADOLFO LOPEZ MATEDS"

1989,



LOCALIZACION DE LAS MALFORMACIONES
CONGERITAS

FIGURA 1
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AL
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FRECUENCIA

st {aox [0 s ToT Y

No.

TUBO - CARDIO -, TUBO. -
DIGESTIVO - - VASCULAR:. ~NEURAL

~ FUENTE: |
ARCHIVO CLINICO -
HOSPITAL REGIONAL
:gég. ADOLFO LOPEZ MATEOS"
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