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1. RESUMEN 

En· el ~rea de recién nacidos: Cuneros y Unidad de Cuidados -
Intensivos Neonatale's (U.C;'l.N.)',;del. Hospital Regional "Lic. - -
Adolfo L6pez Matees", se,revlsaro~74Ei~lños C:on malformaciones -­
congénitas en un perlodo·de 10.níeses; de enero a octubre de 1989, 
con el objeto de 'detectar·,qu~ aparatos y sistemas eran tos m~s --
afectados. 

En nuestro estudio la mayor frecuencia se presento siguiendo 
un orden descendeot.e~ ,''tubo dlocstlvo, aparato cardlovascular y -
tubo neural, cuy. patr6n'heredltario es rnultlfactorial. 

Plabras Calves: Neonato, Malformaciones Congénitas. 

l. SUMMARY 

In the new born area: Nursery and Neonatal lntensive Care -­
Unlt (U.C.l.N.), 5t the Hospital Regional "Lic. Adolfo Lopez - -­
Matees", we studled 46 neonates with congenltal malformations du­
ring a 10 montns ~erlud from january to october 1989, wlth the 
purpose of detet, the most cornmon organs and systems affected. 

In our revlew the system more often affected was the digest! 
ve systern, then cardiovascular and neurologlcal systems these sy~ 

tems malforrnatlons have multlfactorial orlglns. 

Key Words: New Born, Congenital MAlformatlons. 
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l 1. INTROOUCC!Oll 

La herencia de los rasgos flsicos y de las enfer~edades se -
conoce desde el principio de· la historia de la Medicina Occiden-­
ta l, HipOcrates observo que no solo los ojos azules y la calvicie 
tenia recurrencia familiar, sino también enfermedades como la ep! 
lepsla que segulan un patrón familiar. 

Antes del siglo XX la enfermedad se consideraba como una me~ 
cla de caractéres de una variación continua; esto es probablemen­
te lo que HipOcrates tenla en mente, sin embargo el énfasis de -­
esta teor!a se desplazó después del redescubrimiento de Mendel, -
de las unidades de herencia y de la localización de las partlcu-­
las hereditarias o genes de los cromosomas. 

Actualmente se han observado gran núme~o de padecimientos - -
atribuibles a mutaciones genéticas simples con firme base mende-
1 iana. (7) 

El estudio de las malformaciones congénitas adquieren cada -
vez mAs importancia ya Que se estan presentando con mayor frecue~ 

cia probablemente debido al alto Indice de contaminación del eco­
sistema que puede llevar a un Individuo a ~resentar cambios o mu­
taciones en su O.N.A., lo que da como consecuencia que su descen­
dencia presente la alteración con lo que se inicia.una nueva 11-­
nea de genopatla. 

En 1958 se descubrieron los primeros trastornos génicos rel~ 

clonados con las anomallas 
lizar carlotipo. (6) 

cromosómlcas donde si es necesario rea 

Uno de los mayores problemas; que. enfrenta el Médico ·na espe­
ciallzado cuando explora a u~·r~tlé~ nacido con 
tos es el de Ignorar la etlol~la_ del def~cto. 

defectos congénl-

A primera Vista casi todos .. fosniños afectados muestran di-­
versos grados de alteración es~ructural, en ocasiones bloqulmlcas 
lo que harla suponer que todos los niños malformados tienen los -
mismos defectos. (4) 



Si no se tiene presente "na clasificac16n de defectos congé­
nitos es posible detectar sistematicamente todas las posibilida-­
des etiológicas, por ello es conveniente para fines practicas em­
plear una clasificación. Hay que considerar que la exploración d! 
be realizars!con la idea de que el recién nacido "tiene todos los 
defectos congénitos imaginables", Jos cuales deben de descartarse 
uno por uno hasta demostrar que el recién nacido no tiene ningu-­
no. ( 4) 

El consejo genético es importante siendo éste un dictamen -­
que se elabora a través de Jos estudios cl!nicos 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 malformación cong~ 
nita o cualquier tipo de padecimiento. Este debe exrlicar cual S! 
ra la evolución del defecto de nacimiento o de Ja enfermedad sis­
témica por lo que consulta, orientara sobre el manejo terapéutico 
dietético, rehabilitación de los mismos y finalmente informara -
sobre las medidas preventivas que al respecto deben de tomarse. -
( 5) 

El incremento de los padecimientos de !ndole genético es ma­
yor cada dla, por el hallazgo de nuevos slndromes y porque al ir­
se venciendo los padecimientos parasitarios e infectocontagiosos, 
la atención del médico debe dirigirse hacia los de tipo heredita­
rios, esto acarrea con mayor 1emanda de consejo genético, siendo­
el diagnóstico prenatal importante a partir de las 16 semanas de­
gestación en mujeres mayores de 35 aílos y padres mayores de 45 de 
edad. ( 10) 

La patolog!a genética se divide en tres grandes grupos: 

1.- Alteraciones crornosómicas, que pueden ser numéricas y es 
tructurales. 

2.- Las mutaciones de un solo gen, es decir aquellas que si­
guen un patrón de herencia Mendeliana. 

3.- Las de tipo poligenético o multifacto~ial. (15) 

Sin embargo existe otro grupo, importante,de enfermedades que 
cursan con malformacior''' multiples que aOn C:u'ando no sean d~ tipo 



genético, si son congénitos por Jo que deben de tomarse en cuenta 
y pueden ser causcdas por agentes mec~nicos, f!sicos, qu!micos y­
bl6logicos. (9) 



111. MATERIAL Y METOOO 

En el Hospital Regional "Lic. Adolfo López Mateas" del l. S. 
s. S. T. E. de México D.F., en las cuatro secciones del Cunero y­
de la u.e. I.N. del Servicio de Pediatrla se estudiaron.46 reciénc 
nacidos, remitidos de Ja Unidad Tocoquirúrgica (UTQ) der.·mrsmo -­
Hospital y algunos transferidos de otros Hospitales de~l~ l~stit~ 
ciOn para manejo quirOrgico. ,,':;:,,·: 

,. 

El estudio se inició en enero de 1989 y cufll\tnó ~~~ottubre -
::..:,. ~'"··): . 

del m:~m:l a::~or número de casos se,revisaro$fe~,~~d:iellt~s. a los-

46 niños se clasificaron segúnla Jocallzac
0

i6'n''dé.'Yas.malformacio 
nes y patrón hereditario, malformaciones ~a'yo~~ro;m~no'res, toma~ 
do en cuenta sexo y peso; menores 'y\máy~~e~ d~:;'3 Í<Ú~s y edad ge~ 
tacional. · 

.. -;. - _.,_.,.,,;._,_ ~;;_;.. '.-~~·-·_;:--"':- - .. -;;; ~-<:-~<'¡ ~ .. ' :¡-,: '.':<.-;.'..: ,,_. ~_'..-·,{:,:;;t:.'.; --'· 
;;; :, ';:~·;::.:·._:,,,., ' .. ··- .. _ ·;; _,-: 

Se excluyeron pac i e~tes ma,llcires' dé-'tuii'll\e's {de edad, posopera­
dos y Jos que no i:orrespondi~~ró~,porJse~t~hzaéiOn a nuestro hos 
pitaJ. ". ·>: '··•" 

La mayoria de los pacient~s ríatre~bn.en 'la.UTQ que según el­
graoo de morbimortalidad, s~ canalizar¿n a una de las secciones -­
del Cunero y los de alto rie.sgo a 1'a ll.C.I.N., Jos niños traslade 
dos de otros hospitales para tratamiento quirúrgico por problemas 
de tubo digestivo y tubo neural, los primeros permanecieron en la 
·u.e. J .N. durante el posoperatorio y los segundos en el Cunero pa­
tológico JI. 

El trabajo consistió ·en detectar ª' aiftos· mal formados desde -
el momento de su nacimiento o durante su estancia en las Areas -­
respectivas, averiguar antecedentes de importancia para el estu-­
dio, interconsultarlos con el Servicio de Genética de Ja Cllnica­

de Detección y Diagnóstico Automatizado (CLIDDA), para llegar a -
un diagnóstico cllnico y genético con Ja ayuda de examenes de ga­
binete: radiograflas, electrocardiogramas y valoración por los -­
Servicios de Cirugla Pedi&trica, Cardiologla, Neurocirugla y Orto 



eedia. 

No hubo seguimiento por Consulta Externa y tampoco a los que 
recibieron tratamiento quirúrgico por parte nuestra. 
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IV. RESULTADOS 

EL estudio reveló 46 pacientes con malformaciones congénitas 
distribuidas por grupos. (cuadro 1) 

La localizaci6n con mayor número de caso~ fue tubo digestivo 
con 1~ niños, siendo la atresia de es6fago mas frecuente. (cuadro 
3). Seguidamente el aparato cardlovascular con 8 pacientes, la· p~ 
tologla mas común en este grupo fue la comunicaci6n lnterventrlc~ 

lar. (cuadro 4). Los defectos a nivel de tubo neural, 4 pacientes 
todos mielomenlngocele. 

Otros slndromes en total 19: 

Luxaci6n congétla de cadera 
Slndrome de Down 
Microtia atresia 
Polldactilla 
Slndrome ADAMS 
Onfalocele 
Slndrome de Crouzon 
Slndrome de Kartagener 
Paquioniqula 
Slndrome de Potter 
S!ndrome de Stlckler 

4 
3 

3 

2 

El cuadro 2 muestra las malformaciones congénitas antertorme~ 
te menolonadas según el patr6n hereditario. Ocupando el primer l~ 

gar de origen multlfactorlal 31 casos, seguida por autos6mlcos d9 
mlnantes 8 casos, herencia cromos6mica 3, no génico 2, autos6mlco 
recesivo 1 y un caso esporadico. 

De los 46 pacientes 39 presentaron malformaciones únicas y -­
malformaciones múltiples.· 



V. DISCUSIDN 

En la investigación que realizamos encontramos que el tubo· 
digestivo fué el afectado en mayor porcentaje, la explicación que 
podemos dar a esto es que en el lapso de tiempo que comprendió ·­
nuestro trabajo ingresaron a !as diferentes secciones de recién -
nacidos con problemas a nivel de tubo digestivo, que ameritaoan -
tratamiento quirúrgico de urgencia, previos examenes de laborato­
rio y gabinete. (figura 1) 

Cabe mencionar que fueron remitidos de diferentes hospitales 
del l.S.S.S.T.E. que no cuentan con Cirugla PediAtrica por lo que 
el Indice en el aparato digestivo se incrementó, no coincidiendo­
con el reporte de la 1 iteratura consultada; en !as que refieren -
que las alteraciones del aparato cardiovascular ocupan el primer­
lugar. ( 12, 1:). 



CUADRO 1 

DISTR!BUCION DE MALFORMACIONES 
CONGENITAS 

LOCALIZACION DE LAS 
MALFORMACIONES 
~rn lT AS 

TUBO DIGESTIVO 

CARDIOVASCULAR 

TUBO NEURAL 

OTROS SJNDRDMES 

TOTAL 

PT: PRETERMINO 
T : DE TERMINO 

CON- SEXO 
F M 

10 4 

3 5 

3 2 

13 6 

·--. 

EDAD GESTAC. 
PT T 

4 10 

3 5 

o 5 

1 o 9 

PESO . Kg. ·.· TOTAL 

""'3 '>3 
. 

10 4 

4 4 

3 2 

11 8 

FUENTE: 
ARCHIVO CLINICO 
HOSPITAL REGIONAL 

14 

8 

5 

1 9 

46 

- -·· .... 

"LIC. ADOLFO LOPEZ MATEOS" 
1989 



CUADRO 2 

UISlll!IJUGIUN ~LliUN l'AllWll lllillUllAll!O 

PATRON HEREDITARIO 

MUL TIFACTORIAL 

AUTOSOMICO DOMINANTE 

llERENCIA CROMOSOMICA 

NO GENICO ·. 

·AUTOSOMICO RECESIVO 

CASO ESPORADICO 

TOTAL 

NO. DE PACIENTES 

31 

8 

3 

2 

46 

FUENTE: 

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



CUADRO 3 

TIPO DE MALFORMACIONES MAS FECUENTES 

LOCALIZACION 

TUBO D 1 GES TI VO 

TOTAL 

TIPO DE MALFORMACIONES No. DE CASOS 

ATRESIA DE ESOFAGO 7 

ATRESIA INTESTINAL 5 

AIW IMPERFORADO 1 

DUPLICACION INTESTINAL 1 

. 1 4 

FUENTE: 
ARCllIVO CLINICO 
HOSPITAL REGIONAL "LIC. ADOLFO 
LOPEZ MATEOS", 1989. 



CUADRO 4 

LOCAL!ZACION 

CARDIOVASCULAR 

TOTAL 

TIPO DE ALTERACIONES MAS FRECUENTES 

TIPO DE MALFORMAC!ON 

COMUN!CACION !NTERVENTR!CULAR 

COMUN!CACION. INTERAUR!CULAR 

DEXTROCARD !A 

No. DE CASOS 

2 

HIPERTROFIA VENTRICULAR DERECHA 

PERSISTENCIA.DEL CONDUCTO" ARTERIOSO 

TRANSPOSJC!ON DE GRANDES VASOS 

TETRALOGIA DE FALLOT 

B 

FUENTE: 
ARCHIVO CLltlJCO 
HOSPITAL REGIONAL 
"LIC. ADOLFO LOPEZ MATEOS'' 
1989. 
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30% 
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17%. 10% 
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FUENTE: 
ARCHIVO CLJNICO 
HOSPITAL REGIONAL 
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1989 
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