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RESUMEN
OBIJETIVO. Clasificar y determinar incidencia y prevalecia de las malformaciones
congénitas, su morbi-mortalidad, los antecedentes perinatales importantes y su diagnéstico
oportuno para mejor su mejor tratamiento. MATERIAL Y METODOS. Se clasificaron las
malformaciones en mayores y menores, por localizacién y por la clasificaciéon de Spranger-
Opitz en el periodo de 1 afio en los RN en el Hospltal Reglonal Lic. Adolfo Lépez Mateos.

RESULTADOS. Se reportaron 69 RN ‘con malformaclones congénitas, la mayoria

masculinos, con edad materna entre 31 y:35. aﬂos, la mayor!a con buen CP y con

diagnostico por USG sélo de 15 casos, la may réﬁcos y de término. Se reportaron 94

malformaciones congémtas El anlecedente lmportame fue diabetes materna. El sistema

mas af‘ectado fue e] cardlo scular. CONCLUSIONES Las malformaciones congénitas son

lleraclones estructurales ykﬁmclonales que pueden o no ser origen cromosémico. Ha

',mcrememado su_incidencia.y son causa de muchos de los abortos. Las malformaciones

las mnyores Menos del 10% de las muertes perinatales

de produclr por si mismos malformaciones. La clasnf cacnén de Spranger-Opltz es de

las més completas, clamﬁcfmdose en externas e internas. Las ext 'mas en defectos aislados

o mu]uplcs y las internas en busqueda mtenmonada ovhalla.zgo mcndental Los defectos

: . aislados en defomudad dnsrupcnén, dlsplasna y malformacxén y 'os mulup]es en defecto de

campo, sindromes, asocmc:én y secu

encontramos en ésle esludlo a excepcxon de la mortahdad que se reporté menor a la

referida.




) SUMMARY
OBIJECTIVE. To classify‘ and determine incidence and prevailing of the congenital
malformations, their |mportance, his mortality, the important perinatal precedents and their

early diagnosis to xmprove the treatment. MATERIAL . AND METHODS. It was

accomplished the study cl d’ymg‘ih greater - and smaller, by their location and by the

classification of Spranger p durmg 1 year in the Neonatology depnrtment of Lic. Adolfo

ospnal RESULTS They were reported 69 newborn with

Lopez Matees,k Reglona

congenital malfo ¢ e most aﬂ'ected were maseulme 7w1th mother age between 31-

35 years, /the majority thh good prenatal control panents were identify by

,ultrasound The Jorlty patlents were approplate gestatlonal age and weight. The most
lmportant pre eden» was the motherly dmbetes The ‘most affected system was the
: cardlovascular CONCLUS!ONS The malformatlons are structural and functional
alteratlons, smgle or multlplc and sometlmes have a cromosomxc alterations. It has been

increased their incidence and they are cause of some abortlons. The smaller malformations

are more frequent than the greats Less lhan 0% of the permatal deaths are caused by

congenital malformations. Approxxmately 1 of each’ 50 e newbom and 1 of each 9 dead

newborn present at least one cohgemtal defect. hey are presented congemtal malformatlons

without cromosomic alteration A te

uces congemtal
defects. The classification qf’ fﬁsp .
external and internal, :The": extema ar
interns in inlentioned‘sear';ch“

deformity, dlsrupuon, dlsplasm nd’ malfo

syndromes, ﬂssoclallon and sequence. The reported statistics is, very sm'ular the one Wthh i :

we find in this study except for the mortality that was reported smaller to the referred.

~




INTRODUCCION
Existen multiples definiciones de malformacién congénita, teniendo todas como comiin
denominador a la alteracién estructural tinica o muiltiple, de origen prenatal, con o sin
repercusién posterior, en ocasiones relacionadas en forma estrecha con mecanismos

hereditarios (1).

En los Gltimos afios se ha incrementado la mortalidad en la edad neonatal secundaria a
. malfomaciones, por el control cada vez mas eficaz de las enfermedades infecciosas que
antes ocupaban lugares mas importantes. Alredédor del 2% de los recién nacidos tienen una

malformacién mayor. La mcndencxa neta llega hasta el 5% si se incluyen las

malformacxones descublertas des la kmﬂ z, como las anomalias del corazén, rifiones,

pulmones, columna vertebral b/ puede’ llegar - a ‘mcrementar hasta en un 10%. Las

'malformacxones son mzis ﬁ'ecuentes en los abortos esponté.neos, muchas de ellas son graves

: y pueden ser la causa del aborlo edor del 9% de las muertes perinatales se deben a

g _malformaciones (2, 3)

El desarrollo prenatal se dlwde en dos etapas la embnonana y la fetal, la pnmera ocurre en L

las pnmeras 8 semanas desde el

malformaciones es un mouvo de hospntahzacnon de los mﬁos (4k Esr

RN vivos y 1 de cada 9 RN muertos, prescnta_n uno o mds. defectos congénitos mayoies. L




La repercusién social es_importante por la discapacidad que presentan los pacientes. Se
consideran malformaciones mayores aquellas alteraciones de la morfogénesis que imponen

limitaciones al individuo “y. requieren de asistencia especializada para una adecuada

integracién al medio, mientras que las malformaciones menores son aquellas que imponen

muy poca o ninguna limltat:féh al individuo y que béasicamente constituyen un problema

mds estético que funcional, :

Anterlormente se 0 xderaba como smémmo a una alteracnén congémta y genéuca o

- heredltana, siendo’ hoy :'d una dcﬁmcnén totalmente errénea. Se reporta que menos del

; ]% de reclén nacidos vivos presentan una verdadera alteraclén cromosémlca, y ‘cerca del

desarrollo humano embrionario.




Los ﬂirmacos y sustancxas qufmxcas ocasnonan menos del 2% de las malformaciones

congénitas (8) Demro de los teratégenos més comunes se encuentran los medicamentos,

como los urondeos, talldomlda, sahcnlatos antibiéticos, andrdgenos, anticoagulantes,

anutumorales, antlconvulswos’ drogas como LSD marihuana y sustancias quimicas

: ambxemales. Otras malformacxones son secundanas a alteraciones infecciosas en menos del

5%yel resto se dgtermman»como mulufactorlales.

deben a' una forma celular anormal, a

‘ordinariamente durante la morfogénesns.' oy

.,‘Una'de las prép_ues;asi maés utilizadas para clasificar las malformaciones, es la descrita por

~Sprahgef’y Opitz en 1982 o)




CLASIFICACION DE SPRANGER-OPITZ

1. EXTERNAS (VISIBLES):
-DEFECTOS AISLADOS:

-DEFORMIDAD.
-DISRUPCION.
-DISPLASIA.
-MALFORMACION,
-DEFECTOS MULTIPLES:
-DEFECTO DE CAMPO.
-SINDROMES.
-ASOCIACION.

-SECUENCIA.

2. INTERNAS (NO VISIBLES)
-BUSQUEDA INTENCIONADA.

-HALLAZGO INCIDENTAL




Lardeformidad es una alteracién de la forma o estructura de una parte que se ha
diferenciado normalmente. La disrupcién es cuando un defecto estructural o de posicion
que se debe a la destruccién de una parte que ya se habfa formado normalmente, debido a
fuerzas mecénicas. La malformacién es un defecto estructural primario que se debe a una
aberracién local de la morfogénesis, lo que implica causas genéticas. La displasia es una
alteracion de la diferenciacién celular de un tejido especifico modificando principalmente

su maduracién, es decir, una alteracién de la hislogénesié,

Definimos’ sindrome como el coﬁjunto de mvalformacioneskcuya causa se considera como
unica y especifica, generalmente d: orfgen genético. Asociacién se usa ’para indicar una
agrupacién no aleatoria de malformaciénes cuya etiologfa exacta no se conoée. Se‘coknocé' )
como secuencia cuando existe una patrén multiple de anomalias, pero éstas denvadas de :
una sola alteracién conocida o que se presume relacionada y provocada como consecuencla

de ésta. Representa una cascada de eventos primarios y secundanos consecuencia de unr

defecto primario. (9, 10).

E! defecto de campo corresponde a un grupo de alteraclones severas que se relacnonan con

un campo morfogémco durante el desarrollo embnonano corporal e lmphc y alteracxones .

multiples que aparcnlememc sélo se locallzan cercanas entrc sf y manejan un’ nesgo

genético.

Un complejo morfogénico; defecto del desarrollo o "’d morf' a, comprende una
malformaclon principal y sus nlleracnones estructurales secundanas, pero sin que haya una

causa especifica (11).




OBJETIVO
Clasificar y determinar incidencia y prevalencia de las malformaciones congénitas, la
" morbi-mortalidad étfib‘uible a las mismas, los antécedentes perinatales de importancia y su
dlagnosuco permatal en los recxén nacxdos en el servicio de Neonatologia del Hospital

Reglonal Lxc. Adolfo Lépez Mateos. e

Conocer la eplden'uologla de las malformaciones congénitas para iniciar en forma temprana

el manejo especiﬁco correspondlente y asf disminuir la morbilidad y mortalidad de éstos

paciehtes.

Determinar los factores maternos mas importantes capaces de incrementar la frecuencia de

las malformaciones congénitas, su diagnéstico oportuno y manejo especifico.



o misma manera.

MATERIAL Y METODOS

Se seleccloné y nsﬂ' icé por malformaciones mayores y menores, por aparatos y | sxstemas yo

de acuerdo al mélodo de Spranger y Opitz a los recién nacidos en el servnclo de

: Neonatolog(a del Hospllal Regional Lic. Adolfo L6pez Mateos, con diagndstico o sospecha -

de malformaclones congémtas que se presentaron durante el periodo comprendido del 1° de

octubre del 2001 ‘al 30 de septiembre del 2002. Se realizd exploracxén fisica completa y

seﬂaléy ~sexo, peso, talla, Apgar, edad materna, nimero de embarazo, antecedentes

perinatalcs de_importancia si es que se identifcé niimero de embarazo, clasificacién de

nesgo de morbx-monalldad, via de naclmlento, asl como tipo de malformacién congénita

kque presenlé ya sea por busqueda mtenclonada o en forma incidental, analizdndose de la

' El tamafio de Ia muestrn ﬁle mdetermmado en'un prmclpxo y se excluyeron todos los recién

namdos mgresados' ._ ) que 0 hayan nacido en el Hospital

de su estudio sea

descartada su presencla El estudxo no presenté nmgun riesgo’ a los recnénynacndos Fué

necesaria para el estudlo Ia parucnpacxén de varlos sel cnos como- Neonbtologfa, )
Pediatria, Cirugia Pedidtrica, Ginecologfa y Obsytetncna,‘ : Pgnnatqlogi Ehfeﬁh’erfa':' e’

Imagenologia y se utilizaron los recursos materiales propios necesarios para la atencién del -

recién nacido dependiendo de su patologia, con presupuesto propio de la lpsiituéién: L




RESULTADOS
En un pcribdo de 1 afio, se ingresaron al servicio de Neonatologia del Hospital un total de
2234 pacientes recién nacidos de los cuales 1120 (50.13%) fueron del sexo femenino y
1114 - (49.86%) del sexo masculino (Cuadro 1). Se diagnosticaron un total de 69 recién
nacidos que pfésentaron defectos congénitos, que .conespopdé al"3.0k8% del total de

nacimientos, es decir 1:32.44 recién nacidos. De los 69 i pécientés, 38 casos fueron

masculinos (55.07%) y 31 casos femeninos (44.92%). Se presentékkux‘ulyi mortalidad total del

15.94%, con 11 casos.

iEl grupo etarlo matemo en donde ﬁxe més‘ la presencm de malformaciones

'congémtas, correspondlé'al de 31 a 35 afios de edad con 22" asos, correspondlendo el

: 31 88‘V'(C con malformacnones

) tuv:eron»un control prenatal regular, con 95.65%. En 60 casos, el 86.95%;5523 realizé cuando

: presentaban antecedentes matemos de unportancm,

gestacnonal 2 con Hlpotumdlsmo y 3 corlny antecedent,

malformaciones (Cuadro 3). No se detectd ningtin o
teratbgeno como infecciones congénitas (?6RCH
radiaciones o agentes fisicos. Se encontra:oﬁ’z cas
3000g (Cuadro 4) y 48 casos (69.65“%),i;1'11é;0'n
defectos congénitos reportados fueron én total

se encontraron mas de una malformacion, S

corresponden al 851%y 86 malfomﬁciénes mayéres, el 91.49% (Cuadro 6)."

10




Por aparatos y sistemas (Cuadro 7) se reportaron 10 en S|slema nervioso (3 casos con
Vrhldrocefaha, 3 con ventriculomegalia, 3 con disrafia de tubo neural y 1 con anencefalia), 17
en cara y cuello (8 con fisuras labiales-palatinas, 6 con agenesin, hipoplasia o implantacién
baja de pabellones auriculares, 2 asimetrias facmles y l glaucoma congénito), 32

malformaciones congénitas en sistema cardlovascular (17 PCA, 9 alteraciones septales

CIA-CIV y 6 en grandes vasos norta-pulmonar), parato digestivo (3 con atresia

intestinal y 1 malformacién anorrectal), 3 casos ens " urinario (3 con quiste renal), 4
casos en aparato genital (3 con criptorqufd di&ij >]73 éi] épﬁrﬁto muisculo-

i, »’acpnd;‘éplaisia, 1 displasia

Ide s{ndromes (4 con Sx. Down, 2 con Sx ‘ Edwa.rds, y.1 Sx. Caq;énter).

Por’ la clasificacién de Spranger-Opitz, de los 947kdéfectosb congénitos,’ se 't;iet’ectaronj 53

externos (55.31%) y 41 defectos internos '(44.69%) ‘(Cu:

malformaciones externas 41 son defectos mﬁliibiés '(77.35%)‘y‘ n defecto alsla'cklyds’"
(22.64%). De las 41 malformaciones intemas, 35':_fue' | lllle‘da'f

intencionada (85.36%) y 6 fueron hallazgos incidcntgleﬁ (14.63%).

De los 12 defectos aislados 6 fueron defom‘udades (50 00%), 4 caso de'dlsrupclén

(33.33%) y 2 casos de displasia (16. 66%) y de los 41 defcclos mulup es, 9 qasos son

defectos de campo (70,00%), 8 son Sindromes (20.00%) y 4 son sccucncla ()O.'OO%).



DISCUSION
La frecuencia de ’las malformaciones congénitas suelen variar entre los diversos centros
hospitalarios que las reportan, inclusive dentro del mismo pais, siendo referidas
principalmente las malformaciones congénitas mayores, que ponen en riesgo la vida de los
recién nacidos y son reportadas mis como causa de mortalidad que de morbilidad. Esto
probablemente responda a los factores ambientales como causa fundamental de la aparicion

de dichos defectos.

La estadistica general menciona una incidencia menor al 5%, reportandose en éste estudio

del 3.08%, siendo muy similar, asf como mzis del 50 00% suelen ser del sexo masculino,

reportindose en éste estudio del 55 07‘V. La m o1t |.ld 'd general refenda en la bibliografia

dlferente hasta por 10 aﬁos de 31 a 35 aff : lcé trol prenatél como factoi'»

fundamental para la prevencxén y manejo oportuno’ de: los recnén nacidos en general,

pudxendo ser dlagnosucadas hasta enun 45% con estudios prenatales oportunos como lo es

USG sin embargo en nuestro estudlo en menos 20% pudo ser diagnosticado un

'defecto congémto, teniendo control prenatal casx todas las madres. Los antecedentes

. matemos mds importantes relacionados con la apancxén de malfonnacxones congémtas son ;

de importancia.




CONCLUSION
Los resullados oblemdos en el servicio de Neonatologfa del Hospital Regional Lic. Adolfo
Lépez Mateos en su mayor!a son similares a los reportados en la bibliografia. Los recién

nﬂcldos del sexo nmsculmo suelen ser los mas afectados por malformaciones congénitas,

'aunque la dlferencla con el sexo femenino no es muy significativa.

La mcndencxa de Ias malformacnones congénitas es menor del 5% y la mortalidad resulté ser

- mucho menor a pesar de que se reportaron més malformaciones mayores que menores.

Casi todas las madres tuvxeron un comrol prenatal regular y menos del 25% fueron

diagnosticadas por ultrasomdo. L edad matema de mayor riesgo fue el fin de su vida

reproductiva entre los 31 y 35 aﬁos yla dlabetes contintia siendo el antecedente materno de




CUADRO 1. INGRESOS AL SERVICIO DE NEONATOLOGIA

RECIEN NACIDOS MASCULINO FEMENINO
CON MALFORMACIONES 38 31
SIN MALFORMACIONES 1076 1089
TOTALES 1114 1120

Fuente: Archivo clinico del Hospital Regional Lic. Adolfo Lépez Mateos ISSSTE

CUADRO 2. EDAD MATERNA DE LOS RN QUE PRESENTARON
MALFORMACIONES CONGENITAS

EDAD | CcASOS | %
16-20 3 4.34
21-25 16 23.18
26-30 17 24.63
31-35 22 31.88
36-40 8 11.59
41-45 3 4.34

Fuente: Archiva clinico del Hospital Regional Lic. Adolfo I.6pez Mateos ISSSTE



CUADRO 3. ANTECEDENTES MATERNOS DE IMPORTANCIA DETECTADOS
DURANTE EL EMBARAZO

ANTECEDENTE CASOS %
DIABETES 9 14.06
PRODUCTO PREVIO
CON MALFORMACIONES 3 4.68
HIPOTIROIDISMO 2 3.12
NO IDENTIFICADO 50 78.12

Fuente: Archivo clinico del Hospital Regional Lic. Ado{fo Lopez Mateos ISSSTE

CUADRO 4. PESO DE LOS RN QUE PRESENTARON MALFORMACIONES

CONGENITAS

PESO CASOS %

<1500g 5 7.24
1501-2000g 10 14.49
2001-2500g, 14 20.28
2501-3000g 21 30.43
3001-3500g 13 18.84
3501-4000g 6 8.69

Fuente: Archivo clinico del Hospital Regional Lic. Adolfo Lopez Aateos ISSSTE




CUADRO 5. EDAD GESTACIONAL DE LOS RN CON MALFORMACIONES

CONGENITAS
SEG CASOS %
28-36 20 28.98
37-42 48 69.56
>42 1 1.44
Fuente: Archivo clinico del Hospital Regional Lic. Adolfo Lopez Mateos ISSSTE

CUADRO 6. CLASIFICACION DE MALFORMACIONES

MALFORM ACIONES C'ASOS % ‘

MAYORES 86 91.49

MENORES 8 8.51

Fuente: Archive clf del Hospital Regional Lic. Adolfo L.opez Mateos ISSSTE




CUADRO 7. MALFORMACIONES CONGENITAS POR APARATOS Y

SISTEMAS
APARATO- SISTEMA CASOS % DEFECTO
HIDROCEFALIA,
o) o VENTRICULOMEGALIA, DISRAFIA
SISTEMA NERVIOSO 10 10.63 DE TUBO NEURAL Y ANENCEFALIA
FISURAS LABIO-PALATINAS,
AGENESI!A, lll(ll)’Ol’LASlA o]
» IMPLANTACION BAJA DE
CARA Y CUELLO 17 18.08 PABELLONES AURICULARES,
GLAUCOMA CONGENITO Y
ASIMETRIA FACIAL
PCA, DEFECTOS SEPTALES Y
CARDIOVASCULAR 32 34.04 ALTERACIONES DE GRADES VASOS
B ATRESIA INTESTINAL Y
APARATO DIGESTIVO 4~ 4.25 MALFORMACION ANORRECTAL
SISTEMA URINARIO 3 3.19 QUISTES RENALES
APARATO GENITAL 4 4.25 CRIPTORQUIDEA E HIPOSPADIAS
PIE VARO, POLIDACTILIA,
3 ’ - SINDACTILIA, ACONDROPLASIA Y
St SEE?;SE';A][:J?I%%LO 13 13.82 DISPLASIA TANATOFORICA Y
- ARTROGRIPOSIS
PIEL Y MUCOSAS 3 3.19 HEMANGIOMAS
SX. DOWN, SX. EDWARDS,
SINDROMES 8 8.51 TRISOMIA X, SX. CARPENTER

Fuente: Archivo clinico del Hospital Regional Lic. Adolfo Lépez Matcos ISSSTE




CUADRO 8. MALFORMACIONES EXTERNAS

DEFECTOS EXTERNOS CASOS %
DEFECTOS AISLADOS 12 12.76
DEFECTOS MULTIPLES 41 43.61
TOTAL 53 56.38

Fuente: Archivo clinico del Hospital Regional Lic. Adolfo Lépez Mateos ISSSTE

CUADRO 9. MALFORMACIONES INTERNAS

ri'DEi"ECTOS INTERNOS CASOS %

BUSQUEDA INTENCIONAL 35 37.23

HALLAZGO INCIDENTAL 6 6.38
TOTAL 41 43.61-°

Fuente: Archivo clinico del Hospital Regional Lic. Adolfo L.épez AMateos ISSSTE
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