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ANTECEDENTES :

Se consideran malformaciones congenitas a aquelios defectos estructurales presentes sl nacimiento.

Las malformaciones congenitas se conocen desde los albores de [ humanidad, tal como lo muestran los

grabados y figurillas, testigos de pasudas generaciones, encontrados en diversas partes del mundo.

b donsas 1 mada
Que ooesie

El nacimiento de un niflo malformado siempre ha causado consternacion, norn b saplicns
fenomeno se le ha dado ha variado en Ias diferentes epocas, de acuerdo a los conceptos magicos religiosos o

filosoficos preval Asi en alg culturas un nifto malformado era considerado como un ser impuro que no

debin vivir y entonces, ser destruido; mienteus que en otras, por el contrario era teificado y adorado. En algunas
religiones se consideraba como el fruto del pecado y por lo tanto castigo divino, mientras que en otras presagio de

futures acontecimientos o producto de desaveniencia entre los dioses o de guerras cosmicas. (1)

A mediados del siglo XIX nace la teratologia como la ciencia que trata acerca de la monstruosidades y en
Ia ultima decada se ha acuiiado el termino de "DISMORFOLOGIA" para referirse a ln ciencia que estudia las

malformutciones congenitas (2).

En aquelios paises gue han logrado controfar las enfermedades mas frecuentes en la infancia, en

narticulnr Ins de origen inf ¥ nutvic ot anacivies congenitis constituyen en 1a actualidad ta

tercers causa mas frecuente de morbimortalitad infuntit (3-4).  Ademas, Ix mayor proporcion de camas
pediatricas suelen ocuparse para ln reparacion quirurgica de defectos morfologicos congenitos, evidentes al

momento de nacimiento o que se manifiestun durante los primeros ailos de vida.



En nuestro pais, yi st observa el viismo tenomena, aungue todiviit imicna a hospitals de pediateia de

tereer nivel de steneion (5).

Es dificil estiznur con exactitigd i frecuencia global de maliormaciones gsegenitas.
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La dificultad en poder correlacionar causa - efecto en ln mayoria de estos defectos, ha condicionado desde
hace tiempo, diversos enfoques en et estudio de este tipo de patologia, algunos de estos son investigaciones del tipo
epidemiologico con el proposito de estudiar los factores de riesgo asociados a las mismas y del monitoreo de

teratogenos ambientales (13-14-15).

Estos ultimos, en especial se han generalizado a partir de la "epiema" de anomalias en reduccion de

miembros "focomelia” y otros efectos asociados, como consecuencia del efecto ter ico de In talidomida (16-



A continuacion, se presentan los aspectos metodologicos del programa mexicano de Registro y Vigilancia

Epidemiologica de las Maiformaciones c itas Externas (R.Y.V.E.M.C.E.) del cual forma parte este

protocolo de estudio,

El RYVEMCE ¢s un estedio colaborativo, creado con el proposito de investigar con un enfoque

epi iologico deversos nspectes de las malformuciones congenitus en una muestra de la poblacion mexiciana,

4

El programa se inicio el 1e, de Septicmbre de 1977, habiendo participado hasta el presente 25 hospitales
del D.F,, y varios estados del pais (tabla I). La incorporacion de los mismos fue gradual dependiendo
fundamentalmente de la presencia en dichos hospitales de medicos interesados en investigacion en el area de
malformacion congenitas.

Desde Octubre de 1984, ¢l RYVEMCE es Centro Nacional de Referencia de Malformaciones Congenitas

de Ia Secretaria de Salud.



.5.

CARACTERISTICAS GENERALES

El@ RYVEMCE es un estudio de tipo multicentrico de casos de controles, basudo en el examen clinico
sistematico de todos los nacimientos vivos y muertos, para la defeccion de malformaciones congenitas y obtencion
de informacion relacionadn a productos malformados y sus respectivos controles,

El programa esta orientado fundamentalmente al estudio de malformaciones congenitas externas mayores
Y menores, se incluyen tambien algunas internas de facil exploracion dingnostica como la atresia o estenosis de

esofago, el paladar hendido, 1a atresia o estennsis de ano v recto v 1a subluxacion congenita de eadern.

De cada recien nacido malformado y su correspeudiente control se liena un formulario especialmente

A

[P
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GSie evtudiv, ci woal inciuye ‘preguiius sobre diversos aspecivs cinicos, reproduciives, geneticos y
ambientales de la poblacion encuestada.

Es por tanto, objetivo de! presente procolo conocer la incidencin de malformaciones congenitas en el
recien nacido vivo o muerto, mayores y mencres, ocurridos en el Hospital General Dr. Manuel Gea Gonzalez, de

la Secretaria de Salud como parte colaborativa del RYVEMCE.,



MATERIAL Y METODOS
1.~ Orgunizacion
El funcionamiento del programa esta fundamentado en la integracion de un equipo de

trabajo:
1) El medico responsable del estudio dentro del hospital participante,
2) Un grupo coordinador o nivel central.
1.1.-_Medico responsable ; es el responsable de revisar a todos los recien nacidos vivos o muertos ocurridos en el
hospital Dr. M. Gea Gonzalez, dingnostocar y describir correctamente la malformacion congenita presenies,
seleccionar los controles respectivos, obtener la informacion requerida en el cuestionario, obtener las cifras del
nacimientos del mes y enviar este materinl mensualmente al prupo encarpado de s canrdingeion del nrogroms,
1.2.- Grupo coordinador:integrado por dos medicos genetistas y un analista de sistemas del departamento

Genetica Intitute Nacional de In Nutricion Salvador Zubiran

2.- Poblacion_es estudio

Esta esta representada por todos los recien nacidos vivos o muertos consecutivos ue ocurren
en el hospital. Se define como recien nacido muerto al producto con un peso y/o duracion de la gestion minima de
quinientos gramos o 20 semanas.
2.1.- Recien nacido malformados: se considera como tal o todo recicn nacido vivo o muerto que presente

anomalias estructurales durante ¢l tiempo de permanencia del producto en el hospital, incluyendo tambien las

malformaciones internas previ ionadas y tambi otras, pero en este ultimo caso solo los

malformados multiples.



1.
2.2.- Recien mucido control; se define como tal al producto del nacimiento siguiente al del malformado, del mismo
sexo, no malformado, pero no necesariumente suno, constituyendose en el caso de los recien nacidos vivos un
grupo control pareado por sexo, lugar y momento del nacimiento. Para los recien nacidos muertos no se

obtuvieron controles, utilizandose en los analisis comparativos controles nacidos vivos pareados, acordes con los

parametros mencionados.

3.- Informacion obtenida:

El cuestionario se lena por duplicado con el propusito de que cada uno de los establecimientos

tenga su propio archivo y para evitar perdidas ocasionadas por el extravio en el envio mensual de los formularios

la coordinacion del programa. Los datos que se obtienen del examen del recien nuacido, de Ia histaria obgtet

por interrogaterio de lx madre. A continuacion se detallan las varinbles que figuran en el cuestionario.

3.1.- Informycion general: 1)nombre del hospital, 2) nombre del medico que llena el fornulario, 3)nombre del
recien nacido o su madre y numero de expediente de este, 4) fecha de nacimiento, §) sexo, 6) nacido vivo o muerto

y en caso de fallecimiento 2 las cuantas horas o dias que ocurrio ¢l mismo.

3.2.- Dates gntropometricas; 1) mal formado o control, 2) peso, b)perimetro cefalico, c) talla.

3.3.- Diagnosticgs: 1) malformado o control, 2) descripcion detalinda de Iz o las malformaciones de acuerdo a las
especificaciones del Manual Operacional, 3) metodos diagnosticos utilizados, clinicos, radlologos, quirurgicos,
aputomopatologicos, citogeneticos u otros, 4) certeza diagnostica: buena o dudosa de acuerdo a criterio del medico

que examino al malformado,
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3.4.- Datos prenatales y perinatales; 1) fecha de ultima regla, 2) antecedentes de In madre durante el embarazo:

enfermedades agudas, cronicas, inmunizaciones, exposicion a agentes fisicos o quimicos mtrorragia,

anticonceptivos durante el embarazo, 3) tabaqui y alcoholismo, 4) presentacion fetal, 5) tipo de parto, 6)

gemelaridad, 7) numero de vasos del cordon.

3.5.- Exposicion lahoral; 1) trabajo actual y anterior de In madre, 2) trabijo anterior y actual del padre.

3.6.- Datos previos a la concepeion: 1) uso de anticonceptivos orales, inyectables, DIU, tiempo y tipo.

3.7.- Datos familiares:
a) de los padres: 1) nombre y apehidos, 2) edad, 3) lugar de nacimientos, 4) grado educacion, 5) ocupacion,
6) fe&m matrimonio o comienze de convivencia, 7) dificuitad para concebir, estudios y tratamientos, 8)
consaguineidad.
- b) producto de los embarazos previos de la madre: 1) recien nacido vivo, 2) nacido muerto, 3) aborto
espontaneo, 4) sexo de cada uno, 5) fecha en que ocurrieron.
¢} Pais de nacimiento de los abuelos y origen etnico.
d) Otras familisres nfectados de nudfonuaciones congenitas.
De obienerse respuesta positiva a los antecedentes de consanquineidad de los padres y/o Ja existencia de
otros maiformados en la familia, se elabora una genealogia lo mas completa posible.
4.- Manual operacional:
Con el proposito de unir al maximo posible la informacion recogida, se elaboro un manual
operacional el cual da a cada uno de los medicos el grupa coordinaodr.

Este manual es una guia detailada de las caracteristicas clinicas upropiadus de los diferentes

defectos congenitos.
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El manual consta de diferentes partes categorizadas bajo los siguientes encab ientos:
1) modo operacional

2) situnciones especiales

3) definicion operativa de maiformacion

4) descripcion de lusd malformaciones

5) instrucciones para el llenado del formulario

6) instrucciones para la realizacion del arbol genealogico

7) apendices relacionsdos con las modificaciones realizadas en el cuestionario.
RE 3

A) HUMANOS:

Un pediatra, investigador prinéipnl, un investigndor asocindo y otro coordinador, smbos genetistas.

B) MATERIALES:

Lo fueron basicamente la papeleria adecuada para La recoleccion de datos, analisis e impresion de los mismos,
y !a computadora del hospital para procesamiento de datos.
C) FINANCICRCS:

No requirio, ya que la papeleria la proporciono I unidud coordinadora del Instituto Nacionat de Iz Nutricion.



Las actividades referidas se llevaron a cabo en las siguientes fechas:
a) Estructuracion del protocolo y revision, siendo aprobado en Qctubre de 1986.
b) Recopilacion de datos de Octubre de 1986 & Abril de 1988.

c) Analisis y presentacion de resultados en Diciembre de 1991.

LONCINTTE 4 Seyniens e 5o,
Todos los procedimientos estuvieron de acuerdo con lo estipulado en ¢l reglamento de la Ley General de
Salud en materia de investigacion para la salud, titulo segundo, capitulo primero, articulol7, seccion 1:

inyrstigncion sin riesgo.
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RESULTADOS:

Se cstudiaron 4626 productos de los cunles 4499 (97.245) lo fueron vives y 127 (2.8%) obitos (T. 1),

De los recien nacidos vives 2345 (52.129) fueron del sexo masculino y 2154 (48.8%) femeninos. De los

ohitos un 69.2% (88) fucron del sexo masculing y 40.8% (39) femeninos (T 2-3).

De dicho total presentaron en forma general, malformaciones congenitas un 6,75 de los obitos y un 2.5%

de los recien vivos (T 1),

En ef case de los obitos 12 cases, las malformaciones ocurrieron en igual proporcion entre ambos sexos:
en los del sexo masculing (6 casos) existieron principmlmente defectes del cierre del tubo neural, 5 casos de
anencefalia y solo un caso asociado a otras malformaciones: miclomeningocele pie equino varo/luxacion congenitit
de cadera. En relacion a los abitos del sexo femenino (6 casos) cuutro lo fueron tiumbien como malformacion
simple con defecto de cierrve del tubo neural (uno de encefilocele y 4 con anencefalia) y solo 2 casos del tipo de
malformado muitiple (anastomesis aorto pulmonar dilatacion auricular y otro con anencefalia-miclomeningocele

espina bifida), tablas 1V, V, VL

Del grupo de recien nacidos vivos, del 2,5% que presentaron malformaciones, el 17,59 de ellos 1o fueron
multiples: 8 del sexo masculimo y 2 del femenino, siendo los defectos de cierre del tubo neoral y Tas alteraciones

crancofaciales Jas mas frecuentes, asocindos a alteraciones del tipo de microtin, paladar ojival, luxacion

kD

a¢ Cadena, poliviiy, dispiasiiepubeiion auricolar, (77 1X).
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El restante 82.5% de los malfornmades vivos, presentaron alteraciones simples 0 menores con predominio

del sexo femenino (29/47) encontrandose 1x presencia de labio paladar hendido (10), polidactilia (9), poliotia (4),

gastrosquisis, luxacion ¢ ita de cadera, microtia, S. Down, (3 de cada uno), pie quino varo (2), docomela (2)

y otras solo esporadicamente, (T-V1I,VIII).
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La frecuencia global de maiformacicnes congenitas fue de 9.2% en este estudio, similar a la encontrada
por otros investigadores, en poblaciones mexicanas, como en el caso de lo reportado por Canun S. y Saavedra
M.D., sin embargo su distribucion en Lis diferentes etapas de! desarrollo uterino ¢s de llamar Iz atencion, ya que
ias del tipo de aiteraciones cromosomicas, incompatibles con Ix vida, generalmente se presentan en prodictos

abortados, de menos de 500grs. de peso o con gestacion menor de 20 sems.

En el presente estudio, donde solo fucren consideradas n los res
frecuencia mas alta correspendio a estos ultimos (6.7%) cifra intermedia entre los abortos v los recien nacidos
vivos, referido por otros autores (18), correspondiendo en su mayoria a defectos graves del cierre neural,

generalmente incompatibles con la vida.

En los recien nacidos vivos el 2.5% que presentaron malformaciones, el 0.43% de ellos lo fueron del tipo
multiples y 2.06% restante, simples, datos similares a los de otras poblaciones mexicanas donde se encontro que
hasta un 3.3% de los recien nacidos vivos presentaban malformiaciones congenitas externas (RYVEMCE) y en un

2% segun oiras series (19).

Ex taminos gencruies, en diferentes paises, dicha frecuencia fluctua de 0.83% a 4.5% y esta dada

basi e por los metodos de deteccion, muestras y criterios diagnosticos (19).




Dadas las variaciones de las mmifurmmectanes cangenitas a fuctores ambictales, cada pais realiza estudios
epidemiologicos propios, y a su vez, varias instituciones cuentan con los suyos, por ejemplo, en el Instituto

Nacional de Perinatologia donde se estudiaron 3283 recien nacidos consecutivos, encontrandose, con criterios

)i icos estandarizados y exploracion fisica minuciosa una mayor incidencia (3.3%).

Se ha observado, que en ocasiones existe cierta predisposicion en cuanto al sexo, estando en algunos casos
mas frecueniemente afectados los varones, mientras que para otras malformaciones lo estan las muieres, en

nuestro reporte en particulur existio un mayor porcentaje para el sexo masculino (52.12%) en los recien nacidos

vivos y hasta 69.2% de los obitos, con defectos de cierre del tuho neural predaming

El analisis de frecuencia relativa de las alteruciones encontradas en diversas etapas de la gestacion, se
puede sedular gue ¢n cudn una de ellas existe unn patologia representativa; asi, en los obitos reportamos mas
frecuentes las alteraciones del cierre del tubo neural, principalmente del tipo de la anencefalin, mientras gue en
fos recien nacidos vivos lo fueron aquellas que afectaron las extremidades (18 casos), aunque en menor

proporcion, tambien defectos del cierre del tubo neural y el labio paladar hendidos.

Para evaluar en forma integral ks influenciz de las malfurmaciones congenitas en la morbimortalidad del
evento reproductivo, se requiere estudiar a todos los productos de Ix gestacion, no solo con el objeto de establecer
programas de prevencion mediante asesoria genetica, sino el evitar la repercusion psicosocial sobre el paciente y
sus familizres al traves de un tratamiento oportuno y eficas. Dadas ya las caracteristicas etnicas y de desarrollo de

nuestro pais, hace posible que el conocimiento tanto de la incidencia asi como del tipo de malformaciones mas



frecuentes permita mejorar el nivel de atencion & nivel meicg s scpresentar un gasto elevado en la realizacion

de unn deteccion gpaitinig y eitcaz dentro de ks instituciones de salud y con ello abhatiendo ln morbimortatidad.



TABLA 1

MALFORMACIONES CONGENITAS EN DIFERENTES ETAPAS DEL DESARROLLO

TIPO DE PRODVUICTO OBITOS R.N. VIVOS TOTAL
SIN MALFORMACION 115 4442 4517
CON MALFORMACION 12 57 69
TOTAL 127 4459 4626
(6.7%) (2.5%) (100%)
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TABLA_J1

RE: NACIDOS VIV

SEXO TOTAL %
MASCULINOS 2345 2.12

FEMENINO 2154 48.88



TABLA Il

RECIEN NACIDOS MUERT

SEXO TOTAL
MASCULINOS 88

FEMENINO 39

69.2

40.08



TABLA_IV

MALFORMACIONES SIMPLES EN RECIEN NACIDOS, MUERTOS

TIPO SEXO TOTAL
MASC. FEM.

ENCEFALOCELE 0 1 1
ANENCEFALIA 5 3 -]

TOTAL 5 4 9



MALFORMACIONES MULTIPLES EN RECIEN NACIDOS_ MUERTOS

TIPO SEXO TOTAL
. MASC. FEM.

MIELOMENINGOCELE-PIE 1 ] 1
QUINO VAROLUXACION

CONCENITA CADERA

ANASTOMOSIS AORTO o 1 1
PULMONAR-DILATACION :
AURICOLAR

ANENCEFALIA-MIELOMENIN- .
GOCELE-ESPINA BIFIDA. 0 1 1



TABLA VI

MALFORMACIONES CONGENITAS EN OBITOS

SEXO TOTAL
MASC. FEM.

TIPO MALFORMACION

DEFECTOS CHERRE TUBO 6 5 11
NEURAL

{ANACEFALIA-MIELOMMENINGOCELE
‘OTRAS MALFORMACIONES 0} 1 1

TOTAL 6 6 12



TABLA VII

MALFORMACIONES CONGENITAS EN RECIEN NACIDO VIVO
SEX0N
R.N. MASC. FEM. TGTAL %
-Con malformaciones 3 7 10 17.5
-Con malformaciones 18 29 47 82.5
TOTAL 21 36

57 100



© TABLA VI

TIPOS MALFORMACIONES SIMPLES EN RECIEN NACIDOS VIVOS

MALFORMACION SEXO TOTAL
MASC. FEM.
Gastrosquisis 2 1 3
Polidactilia 7 2 9
S.Down 2 1 3
Labio paladar hendido 6 4 10
Pie equino varo 1 1 2
Microtia 2 1 3
Luxacion congenita de cadera 1 2 3
Agenesia rotula 1 1] 1
Polotia 3 1 4
Hernia Bockdale ] 1 i
Mizlocele 1 0 1
Implantacion baja auvricular 1 Q 1
Focomelia [ 2 2
Hidrocele congenito 1 0 1
Apendice preauricular 4] 1 1
Pie Talo varo 1 0 1
Atresia esofago 1 1] 1

TOTAL

w
&
-
<
&
Q



TABLA IX
MALFORMACIUNES MULTIPLES EN RECIEN NACIDO VIVOS

MALFORMACION SEXO TOTAL
MASC. FEM.

DEXTROCARDIA, ASPLENIA, MALROTACION 0 1 1
INTESTINAL, HIGADO CENTRAL

AGENESIA DUODENAL, MALROTACION INTES-

TINAL 1] 1 1
POLIDACTILIA SINDACTILIA 1 0 1

POLIOTIA, DESPLASIA PABELLON AURICULAR

APENDICE POSTAXIAL 1 0 1
HERNIA BOCKDALEC-ATRESIA ESOFAGO 1 0 1
FRENILLO CORTO-HIPOPLASIA MAXILAR 1 0 1
POLIOTIA-MICROTIA-POLIDACTILIA 1 0 i

BLEFAROFIMOSIS-RETROGNATIA, PALADAR 1 0 1
MIELOMENINGOCELE-PIE EQUINO VARG/LUXA- 1 0 1

c‘pN CONGENITA DE CADERA

TOTAL 8

[S]
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