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FRECUENCIA DE PACIENTES CON MICROTIA' Y MALFORMACIONES RENALES
CONGENITAS EN EL INSTITUTO NACIONAL DE PEDIATRIA EN EL PERIODO 2016-
2018

1.- Introduccién

La microtia-atresia comprende un espectro de defectos del oido externo que estan
presentes desde el nacimiento. La microtia se caracteriza clinicamente como un pabellén
auricular pequefio o malformado, con o sin estrechamiento o ausencia del canal auditivo
externo. La anotia constituye una ausencia total del pabellon auricular. (1)

Comparados con los que tienen una audicion normal, los nifios diagnosticados con
pérdida de la audicion tienen también un riesgo incrementado de padecer retraso en el
desarrollo del lenguaje, disminucion de la comprension lectora, reprobar grados
escolares y problemas de comportamiento.

La microtia comprende un espectro de anormalidades congénitas del pabellon auricular
gue se acompanfa frecuentemente de pérdida de la audicion. (2)

Las anormalidades renales comiunmente estan consideradas en el abordaje de los
pacientes pediatricos con malformaciones del oido externo, sin embargo, hay poca
informacion respecto a un protocolo de cribado renal en pacientes con microtia.

La presentacion de la microtia es muy variable, desde un cambio leve estructural hasta
una completa ausencia de la oreja.

Comunmente la microtia se clasifica del grado | al IV, de acuerdo a la clasificacion de
Marx, sin embargo, existen otras clasificaciones como Tanzer, Hunter, Mastroiacovo o
Nagata, entre otras.

La microtia puede existir aislada o mostrarse como parte de un sindrome genético en un
20-60% de los casos, necesitando un abordaje clinico meticuloso. Muchos de estos
sindromes congénitos (por ejemplo, el complejo 6culo-auriculo-vertebral, asociacion
CHARGE, sindrome de Townes-Brocks, sindrome de Nager o sindrome branquio-oto-
renal) tienen alta incidencia de anormalidades renales, entre otros defectos organicos o
caracteristicas dismorficas. Por tanto, los nifios con microtia pueden presentar una
amplia variedad de anormalidades renales, que va desde el reflujo vesicoureteral hasta
la agenesia renal.

Aunque hay alguna informacion publicada que describe la asociacion entre la microtia y
anormalidades renales, aun existe escasez de evidencia empirica para informar sobre
las mejores préacticas sobre utilizar un ultrasonido renal en la evaluacion de pacientes
con microtia. Algunos autores sugieren cribado de todos los pacientes con microtia para
detectar anormalidades renales; otros recomiendan que los afectados por microtia sean
considerados para un cribado de rutina con ultrasonido renal al momento del diagndstico,



y realizar radiografia de columna cervical a los tres afios de vida. Estudios recientes
demuestran que el ultrasonido renal no esta indicado en nifios con defectos menores de
la oreja, a menos que estos sean acompafados por otras caracteristicas dismorficas,
historia familiar o factores de riesgo conocidos como diabetes gestacional.

La microtia es méas prevalente en el sexo masculino, siendo la variedad unilateral mas
comun que la bilateral, y afectando mayormente al lado derecho.

Existen mas de 18 sindromes diferentes asociados a microtia, para los cuales se han
reportado defectos en un solo gen o aberraciones cromosomales. (3)

Los sistemas de clasificacidn existentes para la microtia describen de manera general la
malformacion de la oreja, y no toman en cuenta especificamente las diferentes
caracteristicas del pabell6n auricular; por tanto, no son capaces de captar la diversidad
de malformaciones observada entre los individuos afectados. (4)

Una asociacion entre las anormalidades 6ticas y renales se ha reconocido clinicamente
desde hace muchos afios, potencialmente debido a la consideracion erronea entre las
deformidades del pabellon auricular por oligohidramnios, secundarias a agenesia renal
o condiciones vesicales como parte de la secuencia de Potter. Notablemente, Hudgins
(1991) y Wang (2001) reportaron la asociacion entre las malformaciones oticas y renales
cuando el individuo tenia otras anormalidades congénitas o una historia familiar positiva
para microtia y/o sordera que era atribuida a la coexistencia de sindromes o patrones de
malformaciones. Los hallazgos de Luquetti (2013) sugieren que una asociacion entre
anormalidades oticas y renales solo debe sospecharse en los casos mas graves. (5)

Un estudio holandés en 2014 reporté que las anormalidades mas frecuentes en
pacientes con microtia de otros érganos fueron cardiopatias congénitas, alteraciones en
la columna espinal y defectos renales y en la via urinaria, en ese orden. La microtia
aislada (con o sin atresia del conducto auditivo externo) fue vista en un 54.9%.(2)(6)

La microtia se define como la disminucion en la longitud o grosor del oido externo. En las
formas mas graves, incluye ademas anomalias estructurales, que van desde
malformaciones minimas hasta la total ausencia del pabellon auricular, denominado
anotia. (7)

La microtia puede ocurrir como una malformacion Unica 0 como componente de un
sindrome que incluya multiples malformaciones a otros niveles. La microtia aislada se
refiere a la microtia con o sin deformidad del conducto auditivo externo, denominado
atresia, pero en ausencia de otras malformaciones, o con la presencia de algunas
malformaciones congénita menores y seleccionadas, como las fosas preauriculares; el
porcentaje de microtia aislada en los reportes de la literatura varia ampliamente, desde
el 25 hasta el 85%. Mas del 90% de los pacientes con microtia sufre de disminucién de
la audicion conductiva, causada por deformidades del conducto auditivo externo,



membrana timpanica, osiculos auditivos 0 una combinacion de alteracion de estas
estructuras.

La microtia esta asociada a una prevalencia elevada de otras malformaciones
congénitas, como asimetria facial, cardiopatias congénitas, hendiduras orofaciales,
defectos vertebrales, y alteraciones en los miembros, la mayoria de los cuales
pertenecen al espectro dculo-auriculo-vertebral.

1.1 - Epidemiologia

La prevalencia varia desde 0.66 por cada 10,000 personas en Inglaterra, hasta 17.4 por
cada 10,000 en Ecuador, siendo dependiente de la region y la etnia de cada paciente (2)

(8)(9)

Ademas de los teratdgenos conocidos y condiciones genéticas identificadas, otros
factores de riesgo para microtia incluyen: (10)

- Edad materna avanzada

- Bajo grado escolar materno

- Falta de ingesta de acido folico

- Diabetes dependiente de insulina
- Multiparidad

- Areas geogréficas de gran altitud
- Residencia urbana

- Sexo masculino del recién nacido

Algunos estudios han encontrado que la exposicion al alcohol, cigarro, virus influenza o
medicamentos como isotretinoina, talidomida y micofenolato, se pueden asociar a
microtia aislada. (3)

La microtia ocurre concomitantemente con hipoplasia asimétrica de estructuras
craneofaciales, incluyendo la mandibula, el hueso temporal y la denticién.

Los nifios afectados con microtia son mas propensos a ser masculinos, ser parte de
embarazo multigesta y tener padres de etnia hispanica. Las condiciones de salud
maternas asociadas a un incremento en la probabilidad de padecer microtia incluyen
obesidad y diabetes pregestacional.(10)

Factores que reducen la posibilidad de que el nifio presente microtia fueron madres
negras y madres con ingesta diaria de suplementos que contengan acido félico.

La presencia de pérdida de la audicion esta presente en 90% de los casos de microtia.



La microtia esta algunas veces asociada a sindromes craneofaciales, incluyendo
sindrome de Fraser, de Treacher-Collins y de Goldenhaar, ademas de trisomias, sin
embargo, no hay mutaciones de un solo gen confirmadas para casos no sindrémicos.
Otros defectos al nacimiento que pueden acompafar a la microtia incluyen a los defectos
vertebrales, macrosomia, hendiduras orales, asimetria facial, anormalidades renales,
defectos cardiacos, microftalmia, holoprosencefalia y polidactilia. Sin embargo, del 25%
al 45% de los casos no estan asociados a ningun sindrome o algun otro defecto. La
mayoria de estos casos no sindromicos son catalogados como casos esporadicos.

Muy pocos factores de riesgo para anotia han sido identificados. Entre los mayormente
establecidos se encuentran: sexo masculino, etnia hispanica y diabetes materna. Otros
factores de riesgo sugeridos incluyen edad materna avanzada, multiparidad, gestaciones
multiples, bajo nivel de escolaridad en la madre, nativos de Alaska o indios americanos,
etnia y nacimiento fuera de Estados Unidos, especificamente en madres hispanicas. La
obesidad previa al embarazo y la baja ingesta periconcepcional de acido folico/folatos
estan entre los pocos factores de riesgo potencialmente modificables.

Estudios para determinar genes potencialmente patogénicos en la microtia encontraron
gue los genes PLEC, USH2A, FREM2, DCHS1, GLI3, POMT1 y estan asociados
significativamente a microtia, identificados por estudios de baja frecuencia y estudios de
asociacion de variantes comunes. (11)

Durante el desarrollo embrionario, son necesarias interacciones complejas de tejidos
para formar el oido externo, medio e interno. El oido externo consiste en el pabellon
auricular, el conducto auditivo externo y la capa externa de la membrana timpanica, que
deriva del espacio entre el primer y segundo arcos branquiales en el embrién en
desarrollo. El oido externo comienza su desarrollo durante la quinta semana de
gestacion, y el monticulo se identifica por primera vez en la sexta semana de
embriogénesis. Existen seis monticulos que rodean a la primera hendidura faringea y el
espacio entre el primer y segundo arcos branquiales; cada monticulo contribuye a un
componente especifico del pabellon auricular. Los monticulos auriculares crecen, se
fusionan y entran en morfogénesis para producir el oido externo, un proceso que dura
varios meses y toma lugar en los diferentes estadios fetales. Los pabellones auriculares
migran desde su posicion inicial, que es baja en el cuello del embridn, hasta su posicion
anatémicamente normal. Cualquier factor de riesgo que afecte el desarrollo del oido
externo, llevara a la microtia durante el desarrollo embrionario.

La expresiéon de has-miR-203, has-miR-200c y has-miR-451 fueron diferentes de manera
significativa entre los pacientes afectados por microtia y los controles. (12)

Las anomalias cromosomales que han sido asociadas a microtia incluyen trisomias 18,21
y 22, mosaicismos de trisomias 13 y 18, y aneusomias (delecion de 4p, 5p, 18p, 18q, y



22q11.2). Las afectaciones de un solo gen han sido reportadas en mas de 8 sindromes
asociados con microtia. Los genes responsables se han identificado en sindromes
comunmente asociados a microtia, como sindrome de Treacher Collins, Miller, branquio-
oculo-facial o la asociacion CHARGE, pero los mecanismos que afectan el desarrollo de
la oreja son desconocidos. (7)

Zhang en 2018 identificé pacientes que tenian una o mas anomalias congénitas
asociadas. De éstos, las anomalias detectadas de manera mas frecuente se encontraron
en el oido, caray cuello, seguido de sistema musculoesquelético, sistema cardiovascular
y posteriormente sistema urogenital, ojo, sistema respiratorio y por ultimo sistema
nervioso central. (7)

1.2 - Fisiopatologia

Artunduanga en 2009 realiz6 un estudio con gemelos, que mostrd diferencias
significativas en los radios de concordancia de gemelos monocigoéticos y gemelos
dicigoticos. Este y otros estudios en gemelos indican que existe una contribucion
genética poderosa para las malformaciones del pabellon auricular. (8)

A pesar de que el término microtia especificamente involucre problemas en el pabellén
auricular, mas del 90% de los pacientes con microtia experimentan disminucion o pérdida
de la audicion conductiva en el lado afectado. Esto puede ser por otras anomalias
estructurales que involucren el canal auditivo externo, la membrana timpanica, los
osiculos del oido medio o una combinacion de estos. La existencia de estructuras
anormales y adicionales en la mayoria de los pacientes con microtia es sugestiva de
problemas del desarrollo mas importantes, por lo que es importante desde una
perspectiva clinica la realizacion de una evaluacion detallada (13)

Aunque un numero limitado de estudios ha encontrado evidencia de que la microtia
aislada puede ser hereditaria, la mayoria de microtias aisladas se consideran
esporadicas, sin historia familiar. (10)

Se han reportado defectos de un solo gen y aberraciones cromosomales en los pacientes
con microtia o sindromes asociados a la misma. Mdltiples genes eje se han identificado
como parte de una red, entre ellos PAX6, FGFR1 y CTNNB1. PAX6 es esencial para la
formacion de estructuras craneofaciales, a través del control que ejerce sobre un centro
de patrones ectodérmicos cefalicos. FGFR1 es importante para la sefializacion localizada
en el ectodermo faringeo y consecuentemente en interacciones de los tejidos para la
formacion del segundo arco branquial. CTNNB1 controla muchos aspectos del desarrollo
de las células de la cresta neural, incluyendo supervivencia, expansion de células
progenitoras, y decisiones importantes del linaje. Por tanto, estos tres genes eje en la
red PPI juegan un papel en el desarrollo de la microtia. (14)

La microtia ocurre cuando el desarrollo embrionario o fetal del oido es perturbado,
ocurriendo esto entre el inicio de la tercera semana y la doceava semana de gestacion.
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Una lesidn grave en el desarrollo embrionario temprano de la region craneofacial puede
provocar la muerte celular de mudltiples estructuras primordiales para la region
mencionada. (4)

Durante la sexta semana de desarrollo embrionario, seis monticulos aparecen y rodean
el espacio entre los primeros y segundos arcos branquiales, y posteriormente se fusionan
para terminar de formar las diferentes partes del pabellon auricular. Las células de la
cresta neural originadas en el mesencéfalo y cerebro posterior migran hacia los primeros
y segundos arcos branquiales para participar en la formacion del oido; por tanto,
cualquier factor que afecte la migraciéon de las células de la cresta neural o la
diferenciacién de las mismas muy probablemente provocara una malformacion en el
pabellén auricular. La perturbacién de las células de la cresta neural es un mecanismo
por el cual la microtia puede llevar hacia malformaciones craneofaciales, cardiacas y
vertebrales. Ademas, el trastorno vascular de cualquier estructura relacionada y la altitud
son causas sospechadas de microtia. (7)

Se realiz6 una investigacion de analisis de microarreglos de miRNA de muestras que
comprendian 9 tejidos con microtia y 3 tejidos de orejas normales, y ésta revelo que 11
mMiRNAs tenian una expresion diferente. Entre ellos, se encontraban regulados de
manera superior miR- 16, miR-140-3p, miR-126, miR-185, miR-451, y miR-486- 5p,
mientras que regulados de manera inferior se identificaron a miR-203, miR-205, miR-
200c, miR-708, and miR-1308. Subsecuentemente se realiz6 una verificacion
amplificada en 58 tejidos con microtia y 16 de oreja normal, agregandose miR-451 y miR-
486-5p a los regulados de manera superior y miR-200c de manera inferior. Esta
diferencia en la expresion de miRNAs puede jugar un rol importante en el desarrollo y
progresion de malformaciones 6ticas como microtia.(15)

1.3 - Diagnostico

El diagnostico de microtia es clinico; basta una adecuada observacion al momento del
nacimiento del paciente para confirmar el diagndstico, ademas puede clasificarse de
acuerdo a las estructuras formadas y faltantes, y la presencia, obstruccion o ausencia
del conducto auditivo externo.

La bibliografia concuerda en que la microtia se presenta con mayor frecuencia de manera
unilateral, siendo el pabellén auricular derecho mas afectado, y aunque con porcentaje
variable, la presentacion aislada también se considera mas frecuente que la presentacion
asociada a algun sindrome. Cabe mencionar que la presentacion bilateral tiene mayor
relacion con patologias asociadas.

En una cohorte retrospectiva realizada por Koenig en 2018, cuyos criterios de inclusion
fueron 1.- Pacientes menores de 18 afios, 2.- Con diagndstico documentado de microtia
y 3.- Que se realiz6 ultrasonido renal entre 1991 y 2014 en un centro de atencién médica
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terciario, y que logro enlistar a 80 pacientes, se observo que la mayoria de los pacientes
tenian un sindrome (64%), microtia grado 11l (58%) y pérdida de la audicion conductiva
(72%). El sindrome mas comunmente identificado fue el espectro 6culo auriculovertebral,
con 34 pacientes, seguido de la asociacion CHARGE con 5 pacientes. (2)

16% de los pacientes obtuvieron un ultrasonido renal con hallazgos anormales (Tabla 2
y 3), y la mayoria de estos pacientes (69%) requirié de seguimiento renal. Ni el género
del paciente, el lado afectado por la microtia o el grado de microtia fueron
significativamente diferentes entre los pacientes con y sin hallazgos en el ultrasonido
renal.

La presencia de sindromes asociados tampoco tuvo una asociacion significativa con la
presencia de hallazgos renales por ultrasonido, por lo que ni las caracteristicas de la
microtia ni el sindrome asociado en caso de no ser aislada parecen ser un predictor
confiable de quienes se beneficiarian mas por el ultrasonido renal de cribado; sin
embargo, los nifios con algun sindrome si mostraron mayor proporcion de hallazgos
respecto a los que presentaron microtia aislada (22% y 7%, respectivamente).

La clasificacion de Marx, establecida en 1926, suele ser la mas usada para englobar a la
microtia en algun grado (Tablal) (16)

GRADO | DESCRIPCION

I Pabellon auricular discretamente mas pequefio y con deformidad leve, pero
cada parte de la anatomia puede ser distinguida

Il Pabellon auricular con tamafio entre la mitad y un tercio del tamafio normal,
pero contindia con anatomia integra y se pueden distinguir cada una de las
partes de la misma.

1] Pabellon auricular con malformacion grave, solamente con presencia de una
protrusioén en la piel.

\Y Ausencia de pabellén auricular (anotia)

TABLA 1. Clasificacion de Marx para establecer grado de microtia

1.4 - Diagnostico diferencial
Méas que diferenciar la microtia con otra patologia, lo importante es evidenciar si se
presenta de manera aislada o se asocia a algun sindrome, esto realizando una

exploracion fisica completa que oriente a otros datos clinicos para integracién de un
sindrome y valorar la realizacion de exdmenes de gabinete.
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1.5 Tratamiento

Cuando la malformacion es menor, puede cursar sin tratamiento, sin embargo, cuando
la malformacion es mayor, el tratamiento principal de la microtia consiste en cirugia
reconstructiva, tanto por razones estéticas como funcionales, sin embargo, estas
generalmente requieren mas de un evento quirdrgico, situacion que provoca que las
complicaciones tengan una alta incidencia, reportadas hasta en el 70% de los pacientes.
(10)

Se prefiere la realizacién de las reparaciones quirtrgicas en la etapa escolar, con nifilos
entre 6 y 10 afios, momento en el que la auricula ha alcanzado 80% del tamafio final que
alcanzara cuando se convierta en adulto.

La reparacion es compleja y requiere diversas intervenciones. Se toma cartilago de
alguna otra parte del cuerpo, generalmente derivado del cartilago costal y éste se ancla
debajo de la piel en el area mastoidea. Una vez que esta totalmente unido a la piel
superficial, se crea un pliegue postauricular en una segunda cirugia. Los procedimientos
posteriores se realizan con el objetivo de mejorar la estructura inicial, considerando que
la complejidad estructural del oido externo es dificil de duplicar, y los resultados estéticos
son ampliamente variables. Ademas, el tratamiento quirargico generalmente no logra la
rehabilitacion completa de la funcion, por lo que se requiere del uso de aparatos auditivos
complementarios en el manejo de los pacientes con microtia.

El nimero y tipo de intervenciones también se ve afectado en caso de atresia, ya que
dependiendo si se encuentra estenosis del canal auditivo, atresia parcial o total, se
considera la realizacion de procedimientos que incluyen meatoplastia, timpanoplastia
con incision endaural-conchal o movilizacion y/o reconstruccion de los huesecillos del
oido. (17)

Algunos expertos se han apoyado en el uso de estructuras auriculares sintéticas, dada
la dificultad de crear una auricula estéticamente satisfactoria partiendo desde cartilago
autélogo. El uso de nuevas herramientas, como estructuras tridimensionales
personalizadas se encuentra en curso. (18)

Dentro de las complicaciones descritas, encontramos estenosis del canal auditivo,
humedad excesiva que provoca infecciones del area quirlrgica, lateralizacion de la
membrana timpanica, lesion del nervio facial, y pobre respuesta para recuperar la
audicion.
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2.- PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA
Se ha observado en los pacientes pediatricos con diagndstico de microtia una asociacion
con la presencia de malformaciones renales, sin embargo, a pesar de diversos estudios
de manera global, no se ha determinado si es justificada la realizacion de un ultrasonido
renal en forma de cribado para detectar las mismas.

3.- PREGUNTA DE INVESTIGACION
¢,Cual es la frecuencia de malformaciones renales en pacientes con diagndéstico de
microtia?

4.- JUSTIFICACION
Multiples estudios han evaluado han evaluado si la realizacion de ultrasonido renal como
cribado en pacientes con microtia es necesario, la evidencia al respecto no es
concluyente y no existe una indicacion precisa sobre si debe hacerse o no, tomando en
cuenta aspectos tanto funcionales como econémicos.
En una institucion como la nuestra, con elevado flujo de pacientes por ser un centro de
referencia nacional, es necesario determinar si esta justificado realizar este ultrasonido
como cribado, ya que en caso que la realizacion este justificada, se realizaria de manera
sistematizada y establecida a la brevedad posterior a la determinacion del diagndstico
de microtia, evitdndose asi el infradiagnostico de la patologia renal y las complicaciones
asociadas en caso de no detectarlo a tiempo, otorgando un mayor beneficio al paciente.
En caso contrario, al no encontrarse justificacion para la realizacion del ultrasonido renal,
se evitaria el uso de un recurso que genera pérdida de tiempo y esfuerzo tanto a la
institucion como a los pacientes, ahorrando asi recursos materiales y humanos
asignando el trabajo del personal involucrado a situaciones que si se tenga probado el
beneficio al paciente, por lo que el primer paso para establecer ésta practica es conocer
la frecuencia de pacientes con microtia y cuantos de estos padecen de una malformacion
renal.

5- OBJETIVOS:
5.1 GENERAL.:
-Determinar la frecuencia de pacientes en el Instituto Nacional de Pediatria con
diagndstico de microtia y que ademas padecen una malformacién renal.

5.2 ESPECIFICOS:

- Identificar el nimero de pacientes en el Instituto Nacional de Pediatria en el periodo
de 2016-2018 con diagndstico de microtia

- Identificar el nimero de pacientes en el Instituto Nacional de Pediatria en el periodo
de 2016-2018 con diagndstico de microtia que cuentan con ultrasonido renal de
cribado.
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- Reportar caracteristicas como la edad al momento del diagndstico, sexo, y grado de
microtia entre los pacientes identificados en el Instituto Nacional de Pediatria en el
periodo de 2016-2018

6.- MATERIAL Y METODOS
6.1 - TIPO DE ESTUDIO
Observacional, retrospectivo, retrolectivo y descriptivo

6.2 — METODOLOGIA

Se ejecutd una busqueda en el archivo de expedientes clinicos tanto fisicos como
electrénicos del Instituto Nacional de Pediatria de pacientes con diagndstico establecido
por clave del CIE-10 Q17.2, correspondiente a microtia en el periodo de 2016 a 2018.
Posteriormente se hizo una revision exhaustiva de dichos expedientes, para realizar
recoleccion de datos de los pacientes que cumplieron los criterios de inclusion
mencionados en el siguiente apartado, durante este paso se identificaron 47 pacientes
(21 en 2016, 21 en 2017 y 5 en 2018) que a pesar de contar con diagnostico por CIE-10
de microtia, al realizar una revision del expediente no cumplian con criterios para
determinar dicho diagndstico, por lo cual estos 47 expedientes fueron excluidos del
estudio. Se obtuvieron 178 expedientes de pacientes que cumplieron con los criterios de
inclusion establecidos, y utilizando Microsoft Excel se realiz6 una base de datos con el
expediente, sexo, edad al diagnéstico, tipo de enfermedad, grado de enfermedad, y
presencia de malformacion renal documentada por ultrasonido renal. En caso de no
encontrarse evidencia de realizacion ultrasonido renal en el expediente clinico, se
procedio a hacer una busqueda del estudio de gabinete en plataforma Carestream Vue
Motion por numero de folio o expediente del paciente y se incluyé a quienes contaran
tanto con reporte de imagenes como interpretaciéon de médico radiodlogo para establecer
diagnostico de malformacion renal. Al completar la base de datos, se exportaron los
datos a SPSS y en dicho programa se obtuvieron frecuencias y porcentajes reflejados
en graficas y tablas para su analisis.

6.3 - CRITERIOS DE INCLUSION

Expedientes clinicos fisicos o electronicos de pacientes del Instituto Nacional de
Pediatria.

Edad de 0 a 18 afios.

Diagnaostico de microtia realizado en el periodo de 2016 a 2018 (CIE-10 Q17.2)

6.4 - CRITERIOS DE EXCLUSION

Ausencia de microtia como diagndstico establecido en el expediente clinico a pesar de
estar registrado como diagndstico del paciente con el CIE-10 mencionado.
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6.5 - TABLA DE VARIABLES

Malformacion

La ausencia o presencia de malformacion
renal determinada por ultrasonido que
presenta el paciente, describiendo cual en
caso de existir siempre y cuando se
cuente con reporte del mismo.

Nombre de la Definicién Concentual Tipo de |Medicién de la
Variable P Variable | Variable
Determinado por los genitales externos 1=Masculino
Sexo del paciente. Variable importante para Nominal
identificar la frecuencia por género. 2=Femenino
Tiempo de vida desde el nacimiento hasta . .
) . 1=Recién nacido
la fecha actual. La importancia de esta
) 2=Lactante
Edad variable es que, a menor edad de .
) . . . Ordinal |3=Preescolar
identificacion, mayor probabilidad se tiene 4=Escolar
de evitar complicaciones que afecten la
: i : 5=Adolescente
calidad de vida del paciente
La malformacion o6tica que padece el
paciente, puede presentarse como . 1=Microtia
: ) . . ., Nominal : .
Enfermedad |microtia aislada o en combinacién con 2=Microtia-
atresia. Sirve para identificar si alguna de atresia
éstas presenta mayor incidencia.
1=
e . 2=1l
Grado De acuerdo a la clasificacion de Marx Nominal 3= 1]
4=V
1=Sin
ultrasonido
2=Sin

Nominal

malformacion
3=Hidronefrosis
4=Agenesia
renal

5=Rifd6n
ectdpico
6=Rifd6N
poliguistico

14



6.6 - TAMANO DE LA MUESTRA
Se obtuvo mediante muestreo no probabilistico, 219 expedientes y posterior a la
exclusion de 41 expedientes, 178 cumplieron con los criterios de inclusion.

6.7 - ANALISIS O PLAN ESTADISTICO

Se realiz6 una base de datos en el programa Microsoft Excel, que posteriormente se
exportd a SPSS para realizar el andlisis estadistico de frecuencias y los resultados se
reportaron en gréficas, tablas o cuadros de acuerdo a conveniencia.

7.- RESULTADOS

Se analizaron expedientes clinicos de 178 pacientes los cuales contaban con el
diagnéstico de microtia y el cual fue establecido en el periodo de 2016 a 2018.

Como se puede observar en la Tabla 2 y la Grafica 1, de los 178 pacientes utilizados en
nuestro estudio, 97 son del sexo masculino, que equivale a un 54.5% y 81 son del sexo
femenino, un 45.5%.

En la Tabla 3 y su representacion grafica (grafica 2) se evalué la edad al momento del
diagnostico, encontrando que la mayor parte de los pacientes fueron identificados en la
etapa de lactante, con 80 pacientes (44.9%), seguido de la etapa escolar con 31
pacientes (17.4%) con porcentaje muy similar a la etapa preescolar (16.9%) equivalente
a 30 pacientes. Se logré identificar a 21 pacientes (11.8%) en la etapa de recién nacido
y por ultimo 16 pacientes (9%) fueron diagnosticadas en la etapa adolescente.

Respecto al tipo de presentacion de la enfermedad, la mayor parte de los pacientes se
presenta como microtia-atresia con un porcentaje de 80.9% equivalente a 144 pacientes,
por 19.1% que corresponden a 34 pacientes los cuales padecen Unicamente de microtia.
(Tabla 4 y Gréfica 3)

En la Tabla 5 y Grafica 4 podemos observar el resultado obtenido al analizar las
frecuencias en cuanto al grado de la enfermedad que presentaron los pacientes de
nuestro estudio, encontrando que se presenta con mayor frecuencia en el grado 11l de la
clasificacion de Marx, con 82 pacientes que corresponden a 46.1% del total, seguido del
grado Il con 68 pacientes que equivalen a 38.2% de la muestra. En tercer lugar, de
frecuencia encontramos al grado | con 25 pacientes que equivalen a 14% vy, por ultimo,
es poco frecuente encontrar pacientes con grado de la enfermedad IV, ya que solo
encontramos 3 pacientes, que reflejan 1.7% de la poblacion.
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Frecuencia | Porcentaje Porcentaje
acumulado
. 97 54.5 54.5
Masculino
_ 81 45.5 100.0
Femenino
Total 178 100.0

TABLA 2. Frecuencia de microtia por sexo

Sexo

M masculino
B Femenino

GRAFICA 1. Frecuencia de microtia por sexo

Representacion grafica de la frecuencia de microtia con respecto al sexo de los
pacientes estudiados. Se observa una mayor frecuencia de esta enfermedad en el
sexo masculino representado en azul en la gréfica correspondiente a un 54.5 %.

n=178
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Frecuencia | Porcentaje | Porcentaje
acumulado
Recién 21 11.8 11.8
nacido
Lactante 80 44.9 56.7
Preescolar 30 16.9 73.6
Escolar 31 17.4 91.0
Adolescente 16 9.0 100.0
Total 178 100.0

Edad

TABLA 3. Frecuencia de microtia por rango de edad pediatrica

W Recien nacido
B Lactante
Orreescolar

W Escolar

[ Adolescente

GRAFICA 2. Gréfica de frecuencia de microtia por rango de edad pediatrica

Se observa una mayor frecuencia en el diagnostico de esta enfermedad en la etapa
de lactante representada en verde con un total de 80 pacientes, representando un
44.9 % del total de la poblacion de estudio. n=178
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Frecuencia| Porcentaje | Porcentaje
acumulado
Microtia 34 19.1 19.1
Microtia- 144 80.9 100.0
atresia
Total 178 100.0

TABLA 4. Frecuencia de microtia por tipo de enfermedad

Enfermedad

W nicrotia
E wicretia-atresia

GRAFICA 3. Frecuencia de microtia por tipo de enfermedad

El tipo de enfermedad con mayor frecuencia fue la microtia-atresia representada en
verde con un total de 144 pacientes, representando un 80.9 % del total de la poblacion

de estudio. n=178
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Frecuencia | Porcentaje | Porcentaje
acumulado
I 25 14.0 14.0
[l 68 38.2 52.2
11l 82 46.1 98.3
v 3 1.7 100.0
Total 178 100.0

TABLA 5. Frecuencia de microtia por grado de enfermedad

Grado

]
(]
O
[ 1%

GRAFICA 4. Frecuencia de microtia por grado de enfermedad

El grado de la enfermedad con mayor frecuencia fue el Grado Il representado en
color marrén con un total de 82 pacientes, representando un 46.1 % del total de la
poblacién de estudio. n=178
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Frecuencia Porcentaje Porcentaje
acumulado
Sin ultrasonido 59 33.1 33.1
Sin malformacion 113 635 96.6
Hidronefrosis 2 11 97.8
Agenesia renal 3 1.7 99.4
Rifién ectopico 1 .6 100.0
Total 178 100.0

TABLA 6. Frecuencia de microtia por presenciay tipo de malformacion renal

Malformacion

M sin uttrasorido
I Sin malformacion
O Hidrorefrosis

M 2genesia renal
[ Rifion ectépico

GRAFICA 5. Frecuencia de microtia por presenciay tipo de malformacién renal

Del total de nuestra poblacion observamos que 113 pacientes (63.5%) no presentan
ninguna malformacion renal, representado en color verde. Sin embargo, un 33.1% de
los sujetos de estudio no contaban con el estudio ultrasonografico, representado en
color azul. Del resto pe sujetos que si presentaron una malformacion renal la agenesia
renal fue la de mayor frecuencia representando a un 1.7% de los sujetos de estudio.
n=178




Sobre las malformaciones renales identificadas en nuestros pacientes, destaca en
primera instancia que 59 pacientes equivalentes al 33.1% de la muestra no cuentan con
reporte de ultrasonido. De los 119 pacientes (66.9%) que, si cuentan con ultrasonido,
Unicamente 6 presentan algun tipo de malformacion renal, equivalente a 3.4% del total
de la poblacion y al 5% de los nifios que si cuentan con ultrasonido. De estos 6 pacientes,
la malformacion con mayor frecuencia encontrada fue la agenesia renal, con 3 pacientes
correspondientes a 1.7% del total, y a 2.5% de los pacientes con ultrasonido
documentado, seguido de 2 pacientes con diagndstico de hidronefrosis correspondiente
a 1.1% del total y 1.6% de pacientes con ultrasonido, por ultimo, se identific6 1 caso de
rifidn ectépico, 0.6% del total de la muestra y 0.8% de los pacientes con ultrasonido.
(Tabla 6 y Grafica 5)

Respecto a los 6 pacientes con malformacion renal, identificamos que 3 de estos
pertenecen al sexo masculino (50%) y 3 al sexo femenino (50%), y de estos, ambos
pacientes con agenesia renal son del sexo masculino, asi como ambas pacientes con
hidronefrosis son del sexo femenino. Respecto al riidn ectopico, encontramos 1 paciente
perteneciente a cada sexo con 1 masculino y 1 femenino afectados. (Tabla 7)

Al observar el grado de malformacion de acuerdo a la clasificacion de Marx y la presencia
de malformacion renal, encontramos que 1 paciente de 18 registrados con ultrasonido
(5.5%) con microtia grado | presento hidronefrosis, en 3 pacientes con microtia grado Il
de un total de 41 (7.3%) se identificé alguna malformacién (1 hidronefrosis, 1 agenesia
renal y 1 rifidn ectopico). 1 paciente de los 59 identificados con microtia grado Il (1.6%)
presentd agenesia renal, y por ultimo, a pesar de que de los 3 pacientes con microtia
grado IV solo 1 presenta registro de ultrasonido, a este se le realiz6 diagnostico de
agenesia renal, representando el 100% de la muestra en este subgrupo (Tabla 8)
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Sexo Total
Masculino Femenino
Sin ultrasonido 34 25 59
60 53 113
Sin malformacion
Malformacion
Hidronefrosis 0 2 2
Agenesia renal 2 1 3
Rifién ectépico 1 0 1
97 81 178

Total

TABLA 7. Presenciay tipo de malformacion renal de acuerdo al sexo

Grado Total
I Il [l v
Sin ultrasonido 7 27 23 2 59
Sin 17 38 58 0 113
malformacion
Malformacion Hidronefrosis 1 1 0 0 2
Agenesia renal 0 1 1 1 3
Rifidn ectopico 0 1 0 0 1
Total 25 68 82 3 178

TABLA 8. Presencia y tipo de malformacion renal de acuerdo al grado de

enfermedad
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8.- DISCUSION

Respecto a los resultados encontrados en nuestra investigacion, visualizamos que la
microtia es mas frecuente en el sexo masculino (Gréafica 1), hallazgo concordante con
multiples investigaciones previas como la realizada por Shibazaki-Yorozuya (2019),
Zhang (2018) y van Nunen (2014).

La etapa pediatrica de deteccion mas frecuente fue el lactante (Grafica 2), esto
nuevamente resultando concordante con los hallazgos de Shibazaki-Yorozuya (2019),
sin embargo, llaman la atencion que no se realice el diagndstico mas frecuentemente en
el recién nacido, ya que la microtia Unicamente requiere de una exploracion fisica
exhaustiva y de manera ideal todo recién nacido tiene al menos dos contactos con
personal médico, aunque un factor a considerar es que al Instituto Nacional de Pediatria
suelen llegar pacientes referidos y no de primer contacto, y ya que la microtia no es una
patologia que requiera atencién urgente, esto puede ocasionar que el primer contacto
con nuestra institucion se prolongue hasta la etapa del lactante.

Encontramos ademas que la atresia suele presentarse de manera frecuente con microtia
al compararse con pacientes que unicamente padecen microtia (Grafica 3). De manera
interesante no se encontrd en la literatura el analisis de esta variable en estudios con
pacientes con microtia y aunque no contamos con un comparativo respecto a esta
frecuencia reportada, nuestro resultado muestra una frecuencia elevada por lo cual
puede utilizarse como una variable mas en estudios futuros.

El grado de microtia que se presentd con mayor frecuencia en nuestra poblacion fue el
lIl de la clasificacion de Marx (Grafica 4), resultado concordante con Koenig (2002), asi
como también el grado 1V fue el que tuvo menor frecuencia reportada

Respecto a la presencia de malformaciones renales y su asociacion con malformaciones
oOticas, la frecuencia reportada por nuestros hallazgos es del 3.4%. Zhang (2018) reporto
una frecuencia de 4.4% en una poblacion de 672 pacientes de nacionalidad china,
ademas, contamos con el antecedente de Kuggelman (2002) quien concluy6é que el
ultrasonido renal no estad indicado en la evaluacion rutinaria de un paciente con
malformacion 6ética, sin embargo, esta investigacion consideré6 como malformacion Gtica
Unicamente a pacientes con apéndices y pits preauriculares, sin ser la microtia un
objetivo de su estudios.

Sobre el tipo de malformacion renal encontrada en los pacientes con microtia afectados,
encontramos 3 tipos de alteraciones presentandose en el siguiente orden de frecuencia:
agenesia renal (3 pacientes), hidronefrosis (2 pacientes) y rifibn ectépico (1
paciente).(Gréfica 5) Dicho hallazgo es concordante con lo reportado por Zhang (2018),
encontrando también a la agenesia renal como la malformacién asociada mas frecuente
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con un 0.9% de su poblacién, seguida de hidronefrosis con un 0.5% también compatible
con nuestros hallazgos. No se reportan pacientes con rifidn ectépico.

Koenig (2002) realizé una cohorte retrospectiva y concluy6 que el cribado con ultrasonido
renal a los pacientes con microtia puede considerarse una conducta adecuada debido al
alto porcentaje de pacientes que requirieron seguimiento por hallazgos renales, sin
embargo, es necesario un estudio prospectivo que evallie de manera formal la eficacia
del cribado con ultrasonido renal.

A pesar de que ya contamos con diversos estudios que reportan baja frecuencia de
malformaciones renales en pacientes con microtia, sobre todo comparandose con
malformaciones que afectan a otros tejidos como el 6seo o el muscular, los hallazgos no
han sido concluyentes al respecto de decidir si el ultrasonido renal como cribado en
pacientes con microtia es una estrategia rentable respecto al beneficio de pacientes
considerando la utilizacion de recursos, son necesarios estudios prospectivos que
evallen este aspecto para poder determinar una conducta al momento de identificar a
un paciente con microtia.

Nuestro estudio se ve limitado para determinar la presencia de asociacion de microtia
con malformaciones renales ya que se trata de un estudio de tipo descriptivo cuyo
objetivo era determinar la frecuencia, sin embargo, llama la atencion que mas de un tercio
de pacientes con diagnostico establecido y documentado de microtia no cuenten con
reporte de realizacién de ultrasonido renal, sobre todo considerando que el Instituto
Nacional de Pediatria es una unidad de atencion de tercer nivel catalogado como centro
nacional de referencia, por lo que se podria reforzar la conducta al respecto de la
realizacion de ultrasonido a todo paciente con microtia para posteriormente estudiar a
este grupo y determinar si es una conducta adecuada a efectuarse.

9.- CONCLUSION

En el periodo 2016-2018 en el Instituto Nacional de Pediatria, la microtia se diagnostico
en 178 pacientes, con mayoria en el sexo masculino, siendo la edad mas frecuente al
diagndstico la correspondiente a la etapa de lactante con un 44.9%, presentandose en
mayor proporcion en el grado Il de la clasificacion de Marx con un 46.1%, y
encontrandose que el 33.1% no tienen registro de ultrasonido renal, mientras que del
66.9% restante, el 5.3% presento6 algun tipo de malformacion renal, correspondiendo a 3
pacientes con agenesia renal, 2 con hidronefrosis y 1 con rifidn ectopico.

El 100% de los pacientes con diagndstico de microtia grado 1V de la clasificacion de Marx
gue contaban con reporte de ultrasonido renal tuvo una malformacion renal.
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11.- RESUMEN

FRECUENCIA DE PACIENTES CON MICROTIA'Y MALFORMACIONES RENALES
CONGENITAS EN EL INSTITUTO NACIONAL DE PEDIATRIA EN EL PERIODO 2016-
2018

Introduccion: La microtia comprende un espectro de defectos del oido externo que
estan presentes desde el nacimiento. Se caracteriza clinicamente como un pabellén
auricular pequeio o malformado, con o sin estrechamiento o ausencia del canal auditivo
externo. Las anormalidades renales cominmente estan consideradas en el abordaje de
los pacientes pediatricos con malformaciones del oido externo, sin embargo, hay poca
informacion respecto a un protocolo de cribado renal en pacientes con microtia.

Material y métodos: Con el objetivo de determinar la frecuencia de pacientes en el
Instituto Nacional de Pediatria con diagnostico de microtia y que ademas padecen una
malformacion renal, se realizo un estudio de tipo observacional, retrospectivo, retrolectivo
y descriptivo

Resultados: Se analizaron expedientes clinicos de 178 pacientes los cuales contaban
con el diagndéstico de microtia y el cual fue establecido en el periodo de 2016 a 2018. De
los 119 pacientes (66.9%) que si cuentan con ultrasonido, Unicamente 6 presentan algun
tipo de malformacion renal, equivalente a 3.4% del total de la poblacion

Discusion: A pesar de que ya contamos con diversos estudios que reportan baja
frecuencia de malformaciones renales en pacientes con microtia, sobre todo
comparandose con malformaciones que afectan a otros tejidos como el éseo o el
muscular, los hallazgos no han sido concluyentes al respecto de decidir si el ultrasonido
renal como cribado en pacientes con microtia es una estrategia rentable respecto al
beneficio de pacientes considerando la utilizacion de recursos, son necesarios estudios
prospectivos que evallen este aspecto para poder determinar una conducta al momento
de identificar a un paciente con microtia

Conclusion: En el periodo 2016-2018 en el Instituto Nacional de Pediatria, la microtia
se diagnosticé en 178 pacientes, con mayoria en el sexo masculino, siendo la edad mas
frecuente al diagnostico la correspondiente a la etapa de lactante con un 44.9%,
presentandose en mayor proporcion en el grado lll de la clasificacion de Marx con un
46.1%, y encontrandose que el 33.1% no tienen registro de ultrasonido renal, mientras
gue del 66.9% restante, el 5.3% presentd algin tipo de malformacion renal,
correspondiendo a 3 pacientes con agenesia renal, 2 con hidronefrosis y 1 con rifién
ectépico.
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