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INTRODUCCION

las malforssotonas oons‘nit'u ooneervan desds haos mucho tieapo un lugar pre «
ponderante en neonatologfs, que desds los perfodos en que la medicina ain se oon
fundfs con la magia se cusnta oon oonosptos erréneos,siando sl reflejo del dss +
oonoierto qus este tipo de patologfa oczusa afin en loa investigadores mas zvous's
dos de nusstros tiemposs

Bavusltas sn el esoterismo que desplerten en las perscnas no relacionadas en —
bol campo de la medioina,junto con 1a iguorancis on Que se enouontra la madiocina
sctual en lo que respeota a la manera de prevenir y curar y no unicarente Tehabl
litar eo 1o que nuestro oonooimineto nos lo psmite,se encusntran actualmente -
las malformaciones congénitas. Sa euenta aotuslmento con las bases parz el sntu-
dio sin eadargossélo se trats de un esboso de voluntad por mejorar lps condicio~
nes del paciente y por procurar una mejor disposicién do parte de los familinres
del aimmo,

Se considora hoy por hoysen que la ingenierfa bicmédioa pueds inoluso tener oo
Ro siguiente meta la producoiSn de individuos pertoctos,qus afn lo prevensidn es
lo mas oounveniente para desterrar en un tieopo que probablomente no nos toque vi
vir,definitivamento las malformacionos congénitas del entoino de nusstrs soole -
dads

Ruto es lo que justifica y haoe importante esta colaboraoiéa,ya que el primer
Paso en ests crusada coxTesponds & la epidexiclogfa,ys que es la cnoargeds de i~
dentificar y & sor posible modifioar loe faotorss predisponentes de las malfor~
maciones oongénitan,ento como un rodesto esfuorso pars la erradicacidén do las =
Rigzas en 1o que ce despajan las inplicactones §tiocas,morales y técnicas on qus

se encuentra sotuslemente la ingenier{a biomfdica.
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Ente trabejo se encemins hacia las beses para el oonocoimineto de estos pacien~
tes en nuestTs unided,tiens su justificaciéo en que sirve de referencis pars ee-
tudios posteriores,los cuales me deberdn orientar hacia la prevenciém y ds ser -
posible a prestar alivio a las viotimas de la dsformidades congénitss y no sole
cono oste trabajo,en el que se trata uniossente de la idemtificscile del prohlo‘-
Bae
Rotamoa oonolentes de las limitaciones de este trabajo,pers tambifn sabemos de
1a jmportancia que reviste dar el primer paso a la solucidn de un problems gque ¢ -

86lp pareofa real a los palren de los afootados.



HISTORIA

Se cuenta con una amplias historis respecto a las malformaciones congénitas,de
las comunicwuciones mfa antiguas reportadss sobre el teas se ouents oon la des =
orita en las crénicas cldsicas de la cultura griega,com son 1a “Iliada y 1a Odi
Bea",en la que Be mencionan seres mitolégicos llamados ofclopss,probablemente -
incluidos en laa tradioliones griegas a partir da bechos y sucesos cotidianos,por
1o qua se pueds considerar como un reporte indirecto y romintiso de la holopros-
encefalia,se tieno conoiencim de que un suceso que oourrs en dos culturas tan .«
dintintes como la griega y la seiris,{que tanbién haoe referencia de estos seres
de un #6lo 0jo),s0l0 pusde se originada s partir de hechos cotidianos y no solo
producto de una mitolcgia regionsl,

Mas rocientomente se cusntz con las culturas preocloabinas americanss pars de-
Jjur teetimonio do las malformaciones congénitasen la historia, slendo 1a cultura
tolteca la que deja figuras de acondroplésicos,utilizendo los materisles oaraote
Tisticos de esas culturas cosio 10 eran sl barro y el jade,como las enoontradas —
en lss Megas en Veraoruz,con una ndad aproximade ds 3,000 a 1,000 &fios antes de
Cripto,Bn esta cultura también se hacen prescntes las malformacionos en una dej-
dadconocida como el didm XOLOTL,1la cual ss reprensenta como un tipo de mismés del
tipo teratum,esto nos indica que osts tipo de personas contazban oon oierios favo
res en las cortes toltecas.El nombre do esta deidsi un sl origen de la prlebra a
jolote,utilizads en la culturas mexicana hasta le sotualidal pars denominar a los
animales que pontariormente se transforman en raras,en una asoclacién con sl aoe
pecto de entos animales,y el caracter terstoldgico 1e su transformacién.

Hay muchaa aupsrsticiones ralsoionadas con el origen de las malformaciones in—

olusc en le actuslidad,como lo as la relecidn no confirmada de éstas con los fe-
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némenos astrolégiccs como lo son loa oalipses,Esto ea remanonts de las guperstie
oiones de nuestros ancestrcs ind{genas,que en su cultura existfan conociminetos
avansados de astrologfa para el tieeps an que vivieron.

B la cultura Romana se tienen antecedentes de sociones de repudio hacia los
individuos con malformaciones oongénitas,como lo era el ser arrojadog de uu 80—
cisdad o el ser sacrificadoa or;mo lo refiere en"La Republica" de Platdn,o como =
lo refiere Flutarco,sn ol cago del noble Lirurgo quien aiguiendo loo precapton =~
do Aristételes ordenaba que los nifios con malformaciones fueran abvandorulos en «
ol monte Teigsto para que loa soldados espartanos fusran perfectos.Tambidn tene-
mos antecedsntes ds que los hermafroditas en Roma eran arrojados al rio PLber en
tre otTons testimonios de rechazro hacla este tipo de onfermedades.

Despuée de oston tiempos viensn perfodos de mayor tolerascia para loa pacien =
tes con malformaciones oongénitas,pero aun ain hacer algo por wejorar las condie
ciones de ostom pacientes,quisnen mon tomados seriamente on cuontsa sdlo hasta -~
prinoipios do este siglo,esta época es eronbeaada por Ballantyne para coatinuar
su obra log doctores Warkany y Nelson.Oooffrey Saint Hiloire es quien aculiu ol -
témino de defeoto oongdnito.Hugo ds Vries utiliza el téraino mutacidén a partir
de tus obaervaciones on plantaas.(la Aeronthera lamarckiana).

Se documentan lon efectos teratogénicos de manera bastante abaoluta con la tra
gedin de la bahfa de Minamata en Japén con los efectos del mercuric en las pa

ojsntes gustantes.También los efectos de la talidomida se comprueban cozo taracé
genos para las embaravadas.

Se oonprusban los efeotos do la radiaoién con las acciones bélicas do la gegun
da guorra mundial en Hiroghins y Nngaaaki(1945)ysobro las mujeres gesiantos.

Con esta répida ssablanza aobre la historix de las mslfomaociones cungénitas -
nos podemos dar una idea aproximada del conceplo actual que se tiene sobre éstas
patologfas de etiologfa tan variable y do tan diffeil abordaje para el médico.¥

1o mks sorprendents de esto,es que muchos de ostos conceptos adn persisten en

la aotualidad,



METODOS T MATERIALES

Este estudio ne realirza mediante el andlisis retrospsctivo de una serie de 10~
%12 anoimientos ocurridos en ol Hospital Regional "Oral. Ignaoio Zaragoza" del
13S5TE,durante el perfodo de tiempo coaprendido entre el primero de mayc de 1987
al 30 de wbril de 1985 (dos aiics).Se toman los datos del expediente clfnico de
loo pasientes que comprenden el grupo problema.y de los registroa mensuslee del
Departamento de Estadfstica e Informdtica del bospital en donde se ralisa el es—~
tudio;para log pacientes del grupo testigo.

El grupo problems esta conformado por los pacientes con dlagnéstioo olfnico de
mel formacionor congénitanynpoidoe lurante el perfodo comprendido entre el tiempo
que ne moncions para el estudio,ss excluye los paciantes mortinatos por la impo-
8ibilidad de ser estudiadon adecusdamente,y también a los pacienten con Dx de
persistencia de conducto arteriosospor la probabilidad que existe en estos pa -
oionteos de que Be trats de un problema sdquirido.

El grupe testigo queda conprendido por los recidn nacidos vivos ain malforaacio
nes congénitae nacidos durante el tiempo que comprande eate sstudio,Tambidn son
sxcluiton da ente grupe los mortinetos.

Lo malfomacionen oofigénitas fusron definidas para asiz estudio como alters~
ciones fenotfpicas dsteotables clinica o bioquimioszents durante los primeros -
tres dfan 1o vida do los sujetes de estudio,y se egrupan cousiderando los apara~

. tos o rinteeas principalaents afectadon.

Las variables estudiades en dstas series fuerontSam,tipo de parto,numero de -
gestacién,antecedentes de malformscionen congénitas previas,edad matemns,anteoces
denten de enferwodades sgudes © crénican durante la gnitacifn,exposicifn a facto
res fisicos, quimicos § biolégioos duxante ol prizer trimeairo de la gesotaoiba.

Loa datos fuoron recopilades por ol Teuponasazble do sats trabajo.y el dil@élt_i_



0o de los paoientes del grupo problema estuvo a cargo del personal médico dal -
Departsmento ds Neonatologfa del Hospitsl Regional "Genersl Ignacio Zaragora" ds
ol IS39TE.

las variables de eats estudio son analizedas estad{sticamente por modio da la
Prusba pareaétrioca de X2 entre el grupo prodblesa y el testigo,sai como entre los

resuliados obtenidos de meries de otros hospitales(incluidos en la bibliograffags
14,15 .



RESULTADOS

Las oaracterfsticas gemarales de la poblaoiém anslizada fueroniTotal de msci -
mientos 10,412,8] total de nacidos vivos fuf de 10,098 lo ocual sigmofica el 96,9%
de 1a poblacién estudiade,sl total de mortinatos fué de 314 (3,01%),se encusntran
87 paciontss con malformacionas congdnitas dentro de las esopeoificaciones de los
oriterice de inclusién,lo cual implics un 0,83% de la podlacion analigada,

Se ensusnira une incidencia de 9 pacientes por cada 1,000 nacidos vivos,lo cual
83 entadfgticunente eigniﬂcll.ivo,(xz-dﬂ p menor de 0,01),en comparacién con lan

pobluciones estudiedas en otros hespitales ”’5’15.(CUADR0 1)
CUADRO ¢

CARACTERISTICAS OENERALES DB 1A

PCELAGION ANALIZADA

Yo, %
TOTAL LE NACIMIENTOS 10,412 100 %
TOTAL L& FACIDO3 VIVOS 10,098 96.9%
TOTAL 25 MORTINATOS 314 3,013
TOTAL TE NACIDOS VIVOS CON WALPORA- 817 0,83%

Z1CK:S CONGENITAS

Los aparatos ¢ pintumas principalmente afectados en nuaitre wstalic fuerons Mal
fommaciones multirles 23(Sds de Down 15,sindrome de Fdwards 2, cromosomopatfas no

ewpecificadas 4,mucorolisacaridosis 1, y ganglicsidosip 1 )yque corresponden al



26,48 % ds 1a poblacidn total con malformaciones congdnitas.
Se documentan 20 nalforuaciones del mistema nervioso central (22,98% ).Cu*diolﬁ
gloo 14 (16409%), (CUABRD 2),
CUADRO 2

APARATO(S) O SISTEMA(S) FRINCIPAIMENTE AFRCTADOS

Aparwto(s) o nistesals) afectados %o %
XALFODWACIONES MULTIPLES 23 26, 48%
SISTBMA FERVIOSO CENTRAL 20 22,98%
CARDYOLOGICO 14 16,09%
DIQEITIVO 1 14,96%
WUSCULOBSQURLETICO 9 10, 34%
VASCULAR Y LINPATICO 4 4.59%
AUDITIVO 3 do 445
UROQRNITAL ) 1 1,14%
TOTAL 87 100,00 %

#n el analisis ocomparativo del grupo de malformaciones congénitas con el grupo
tentigo no revels diferencias estad{sticamente significativac oon el tipo de par-
to,ninero ds gestuoidn,edad materns,ni exposicién a fuctores f{sicos,quinicos §

biolégicos durante el primer trimestrs de la gestaolién,
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BEn 1o que respecta a antecedsntes de malformaciones congénitss previes se en -
cuentra que tampoco tiene una diferencia significativa con el grupo testigo (12-
0,02 p mayor de 0.9),

Se reporté on la variable de sex que no existen variaciones significativas -
con el grupo testigo entre hombres y mujeres,pero resulta bastants significativo
por 1a aparioifn de un paciente con mexs indeterminado en nuestra serie,{olfnice-
mente),lo cual tuvo una X2-56.8 (p menor de 0.01).

Investigando otro tipo de variables no incluidanm en el astudio se encuentrs una
mortalidad mas elevuds en 8l grupo de malformsciones congénitas que en el grupo -
testigo,oienda esta de 14.9% en oouparacibn con el 0.1% que presenta sl grupo tes
f.igo,(xz-183.4 P menor da 0.01),

Betudiando la variable de complicsciones durante 1s gestacién se encusntran dos
grandes tipoe de complicaciones.El primerc qus son infaccicnes de vims urinaries
1la cual no requlta significativa estadfsticasmenta,el megundo grupo esta compuesto
por el de amenata de aborto en el prizer irimestre do la gestacidn la cual si ea
aignificativamente importnnte,(xz-lo-l P pesor de 0,01),

Otrz variable que se ostudié en asts serie fud la presencia de cualquier grado
de hipoxiw perinatal en la poblacién con malformacionee congénitas{Apgar menor de
7 )yencoentrandose un 28.7% que en 1a poblacién que no pressnta mzlformaciones -
congénitan (4.1%),resulta significativo estadfsticaments znalizaiu esta diferen -
oig, (X% 120.8 p menor de 0,01).

Eatos resultados son proporcionales con los sstudios con que se compard nuestra

seris,con discretas veriaciones que se comeantarfn en el punto miguiente.



DI3CUSION

Bn este estudio que consta oon una poblaocién reducida en comparacién con otras
series que incluyen hasta 414,434 reoién nuidosu,so tomardn los resultados con
olerta reserva,ya que existe una wvariacién bastants importante del rango de 24 =
hasta de un 18% de incidenoia de zalformaciones oongdnitas en la literaturs mun -
dialeEsta gran variabilidad de rangos nos hace que ne tome en ocuania eate sstudio
en comparaoién Unicamente oon la literatura nacional ya qua se sncusniran oifres
disoretaments mayores en 10 que respecta a inoidencia ,& las encontradas en los
resultados obtenidos por nuestro equipo.Comparadoe con la inoidencia de malforma~
olones oongénitas en la literatura nacional tenemos una inoidencis menor(de un §%
oon un 16.3% en promsdio,respectivamente), (Hgurs 1).

Se tiene -m ests hosopital también una distribuoilén diferente en 1o qus raspoota
al tipo de aalformaciones quo se presentan con mayor fraouencia,corTasponden a es
te hospital las oroaosoacpat{as 2l primer lugar de aparicidn,estando on oires ce-

5915

rias en o) cuarto y quinto lugar reepsotivamente LHO se onouentra eaplicacién
en los factores predisponentes para seta diferancia,esi ocomo tampoco an las Tefss
Tronoias consultadan.{Pigura 2)s

Los resultados mnteriores aungue desconcertantses asirven como base para un estus
dio comparativo en asta unidad para los aiios siguientes,l0 cual ai podrd estable-~
cer respusstas mzs valorables,Se aclars que tamdién de desoonoartantes aon esta =
dfsticaments asignificativos lo que aolsra su valor para estudios poateriores.

No obtuvimos resultados diferentss,inocluso estadfsticaments,en 1o qus respects
a las vuriables de tipo de parto,numcro de gesetacidn,eiad materna,ni exposioién a
agentes f{nicos,quinivos ni bioldgicos durante al primer trimestre de gestacién

5

1
a los encoentrados en la literatura nacional “.En el estudio con que se compara =

Tron estas variadles se tiene una pobleoidn semejante a 6l entudio nue estamos pre
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gsentando por lo que se toma de referencia ~,

Contamos con una diferencia mignificativa en comparacidn con otras series al =
ser incluilo en los pacientes ue estudiamos uno con sexo indeterninade,siendo oo
parade Gnicamente con el grupo testigo ya que no as cuenta con esta variable en -
lu poblacidén de otros hospitalen,Se tomard con reserva este dato ya qu; no conta~
moe en esta unided con los medios para el estudio cromosémico de este tipo de pa~
oientoo.

Otram variables que no se incluyen an el anilieis con otros hospitaler coro la
mortalided y la presencia de hipoxia al nacimiento,ss conprueban ampliamente con
la polhlacifn teetigo de este eatudic,siendo esto altamente importunte para el ma-
nsjo de ectos pacientes.Estos punios acluran considersblomerte las dudss acerocs -
del pronfatico de estos paciertes.

La presencia de complicaciones, espeoifioumente la promencia del antecedente de
amenaza dn aborto durantie el primsr trimestre del exbarato incrementa conaiders -
bloaente ol riesgo de tensr un producto con zalformacionss congénitas,no aef la -
presencig do infecciones de vfas urinarias en la madre.

Congidoramos que loa rosultalos obtenidos tienon utilidad e importancia defini~

da on pediatrfa y en gendtica,si se le aplica a nivel epidecioldgico y preventivo.



CCHCLUSIONES

En este estudio ne tiene por conclusionesi

a)Lla incidencis de malformaociones congénitas en el Hospital Regional "Grale Igna-
olo Zaragoza" del ISSITE es de 0,86% (2 pacientes por cadu 1,000 nacidos vivos)e
b)ocupan el primer lugar las aalformaciones multiples(cromosomopatfas)

©0)0cupan el segundo lugar las malformacionss oongénitas del pistems nervioso oen=
tral,

d)Ocupan el tercer lugur de apariocién las cardiopatfes congénitas.

e)0cupan el cuarto lugar las malformacionos del tubo digestivo.

f)0cupan el quinto lugar en frecusncia lae malformaciones del sistess musculoss =
quelético,

g)No fmplican faotores de riesgo segin los resultados que obtuvimos,sl tipo de =~
parto,nmmero de gestaoiln,ls edad natema,ni la exposioién a sgentee ffaicos quf
aicos,nd blolbgioos durante el primer trimestrs de gestacién,(esto Wltimo proba-
blemente por lo reducido de nuestra muestra)s

h)B1r ecia gerie de pacisntes resulta significativo la aparicién de un paciente =
con sexo indstermingde.(oin estudio oromosbmico ).

i)s. considera 2 106 paclantes oon malformaoiones congénitas con una mortelidad -
mayor & 1a del grupo testigo.

J )Eay mayor probabilided do que e presente hipoxia al nacimi¢nto en pacientes =
ocon malformacionss congénitas. (Apgar menor de 7 al minute o a los oinco minutes).

k)La smenasa do aborto en el primer trimostre del esbarazo inoremsnta el riesgo de
presentar malformacionss congénitus,(aunque también se arbe que el 70f de los ~
produotos de aborto en sl primer trimestre de gentacién tienen malformaciones ge

nétican & orcacnémioas,por 1o que ocate dato se tomard también con reservas, )e
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RESONER

Se estudia retrospectivamente a los recién nacidos durunte mayo de 1987 a abril
de 1989(dos afios )en busoa de malformaciones congfnitas.Se capta una poblacién
de 10,098 pacientes excluyendo a los mortinatos.tsniendose una incidencia de mal
formacionon congénitas de 9 pacientes por cada 1,000 nacidos vivos en ests uni
dgd spareciendo por orden de frecuencia 26.48% de malformaciones congénitas mul-
tiples{cromosomopat{ng y errores imnatos del ratabolipmo),malformaciones en SKC.
(22,388} y cardiopatfas {16.09%).

Se inveatigan veriables comc gaxo, numero de gwstacionen, odad materna,presen
de salforracionas congénitas previas, exposicién a agentes ffniuon,qu(micnn,o‘n:
bioldégicos,no siendo determinantes an 1a presencia de malformaciones congantitas
segin 108 resultados de este estudio.la smenasa de aborto an el primer trime:tre
del epbarazo es significativo como faotor de riesge para la presencia de dsfec ~
tos congénitos.56 obtienen resultados compatibles casi en su totalidad con pobla

ciones similares reportsdas en la literatura nasicnal,
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