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hospital general de tercer nivel

(Congenital malformations frequency in a neonatal unit of a general hospital)

Antonio Vega Valdés,* Rall Vizzuett Martinez**

RESUMEN

Objetivo. Conocer la frecuencia de malformaciones congénitas en neonatos nacidos en un hospital general.

Material y métodos. Se clasificaron las malformaciones congénitas registradas en 69 neonatos, de los 2,234 nacimientos ocu-
rridos en un afio calendario. Las malformaciones fueron clasificadas de acuerdo al criterio sugerido por Spranger-Opitz.
Resultados. Hubo 86 (91.5%) nifios con malformaciones mayores y en 8 (8.5%) se catalogaron como menores. Los 64 nifios
sumaron 94 defectos. La incidencia de malformaciones identificadas fue de 30.9 por mil nacidos vivos. La mayor frecuencia de
malformaciones ocurrié en mujeres entre 21y 30 afios de edad. La mayor frecuencia (34%) de los defectos registrados fueron
de indole cardiovascular.

Conclusiones. Con base en esta medicién de la frecuencia de malformaciones en el hospital es ahora pertinente llevar a cabo
y ver si es posible reducir la incidencia de los defectos al nacimiento, mejorando el control prenatal de la madre y el nifio por
nacer.

Palabras clave: Malformaciones congénitas, Spranger-Opitz, control prenatal.
SUMMARY

Objective. To know the frequency of congenital malformations in neonates born in a general hospital.

Material and methods. In 2,234 neonates born in the hospital, in one year, 69 of them had congenital malformations. This defects
were classified according to the approach suggested by Spranger-Opitz.

Results. Eighty six (91.5%) children had major malformations and 8 (8.5%) had minor malformations; the 69 children had a total of
94 defects. The incidence rate in the 2,234 births was 30.9 for thousand born alive. The biggest frequency of malformations happened
in women in between 21 to 30 years age. The highest frequency of defects were in relation to cardiovascular disease (34%). Only 15
patients were identify by ultrasound.

Conclusions. Knowing this frequency of malformations in the hospital is now pertinent to improve the mother’s prenatal control, tak-
ing in account child in order to reduce the incidence of defects at birth.

Key words: Congenital malformations, Spranger-Opitz, prenatal control.

Existen multiples definiciones de malformacion congéni-
ta, teniendo todas como comun denominador a la alte-
racion estructural Unica o multiple, de origen prenatal,
con o sin repercusion posterior, en ocasiones relaciona-
das en forma estrecha con mecanismos hereditarios.* Es
sabido que en afios recientes la mortalidad neonatal aso-
ciada a malformaciones congénitas ha cobrado mayor
importancia ante el descenso de las enfermedades infec-

* Médico Pediatra, Neonatologo.
** Meédico Jefe de Servicio, adscrito al Servicio de Recién Nacidos.

Hospital Regional “Lic. Adolfo Lépez Mateos” ISSSTE México, DF.
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ciosas en nifios recién nacidos. Por otro lado, se estima
que alrededor de 2% de los nifios recién nacidos tienen
una malformacion mayor y que cerca de 9% de éstos
mueren en la etapa perinatal;>® pero la frecuencia relati-
va aumenta a 5% cuando se suman las malformaciones
diagnosticadas en la nifiez: como las anomalias cardio-
vasculares, pulmones, de la columna vertebral y otras
localizaciones. Las malformaciones suelen ser frecuentes
en abortos espontaneos.

Con frecuencia el tratamiento de las malformaciones
es un motivo de hospitalizacion de los nifios.* Es asi que
uno de cada 50 RN vivos y 1 de cada 9 RN muertos, pre-
sentan uno o mas defectos congénitos mayores. La re-
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percusion social es muy importante por la discapacidad
que presentan muchos de los pacientes. Se consideran
malformaciones mayores aquellas alteraciones de la
morfogénesis que imponen limitaciones al individuo y
requieren de asistencia especializada para una adecuada
integracion al medio, mientras que las malformaciones
menores son aguellas que imponen muy poca o ninguna
limitacion al individuo y basicamente constituyen un
problema mas estético que funcional.

Anteriormente se consideraba como sinénimo de
una alteracion congénita y genética o hereditaria, sien-
do hoy dia una definicion totalmente errénea. Se re-
porta que menos del 1% de recién nacidos vivos
presentan una verdadera alteracion cromosémica, y
cerca del 60% de productos que presentaron muerte
prenatal.>® Se han descrito algunos de los factores mas
importantes relacionados con alteraciones cromosomi-
cas, como la edad materna avanzada, alteraciones cro-
mosOmicas en productos previos o cuando alguno de
los padres es portador. Asimismo los antecedentes
maternos de alteraciones metabdlicas como diabetes,
es muy importante.” Sélo el 10% puede ser atribuible a
teratdgenos, los cuales son agentes que pueden inducir
malformaciones congénitas o un incremento en la inci-
dencia de las mismas. Muchas sustancias son capaces
de convertirse en teratdgenos. Se ha estimado que las
mujeres toman un promedio de cuatro medicamentos
durante el embarazo, sin incluir los suplementos nutri-
cionales, y que el 40% de ellos los ingiere durante el
periodo critico del desarrollo humano embrionario.
Los farmacos y sustancias quimicas ocasionan menos
del 2% de las malformaciones congénitas.® Los més co-
munes son medicamentos tales como: tiroideos, talidomi-
da, salicilatos, antibioticos, andrdgenos, anticoagulantes,
antitumorales, anticonvulsivantes, y drogas como LSD,
marihuana y sustancias quimicas que contaminan el am-
biente.

También hay malformaciones secundarias a proble-
mas infecciosos, pero la generalidad obedece a causas
multifactoriales y se atribuye a anomalias celulares, prin-
cipalmente de la matriz germinal, pero algunas son oca-
sionadas por una deficiente circulacion fetal o a
persistencia de células cuya muerte se produce durante
la morfogénesis. Estos conceptos han sido considerados
por Spranger y Opitz® para clasificar las malformaciones,
gue luego se desglosaran.

El objetivo del presente estudio fue conocer la fre-
cuencia de malformaciones congénitas en neonatos
nacidos en un hospital general que ingresan a su area,
que sirva de base para iniciar un plan para hacer un
diagndstico temprano y el manejo adecuado de estos
pacientes.
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MATERIAL Y METODOS

Entre el 1 de octubre del 2001 y el 30 de septiembre
del 2002, se hizo el diagnéstico de malformacion con-
génita en 69 neonatos que ingresaron al Servicio de
Neonatologia por presentar alguna malformacién: ma-
yor y menor o con sospecha de alguna anomalia. En
todos se hizo el examen clinico y la exploracion fisica
completa y se registro su sexo, peso, talla, su Apgar al
nacer, la edad materna, el nimero de embarazos, los
antecedentes perinatales de importancia, la via de naci-
miento y el tipo de malformacion congénita, fuese ésta
por busqueda intencionada o en forma incidental. Se
excluyeron los nifios no nacidos en el hospital y los
que, después de sospechar que tenian una malforma-
cién congénita se descartd esta posibilidad mediante
los estudios pertinentes.

Como criterio de clasificacion de las malformaciones
se optd por la sugerida por Spranger y Opitz,® que con-
sidera dos grandes grupos: 1. Las externas (visibles) y 2.
Las internas (no visibles), con los siguientes subgrupos:

1. Externas (visibles)
« Defectos aislados: -
e Deformidad

Defectos multiples:
Defecto de campo

« Disfuncion = Sindromes
< Displasia = Asociacion
= Malformacion * Secuencia

2. Internas (no visibles)
= Bulsqueda intencionada
= Hallazgo incidental

Para clasificar a los nifios se consideraron las siguien-
tes definiciones:*° La deformidad es una alteracion de
la forma o estructura de una parte que se ha diferencia-
do normalmente. La disrupcién es defecto estructural
gue se debe a la destruccién de un tejido ya formado. La
malformacion es un defecto estructural primario por
una aberracion local en la morfogénesis. La displasia es
una alteracién en la diferenciacion celular de un tejido
especifico que es modificado en su proceso de madura-
cion. Definimos sindrome como una agrupacion no
aleatoria de malformaciones, la causa se desconoce. Se
sefiala, como secuencia una alteracion en la morfogé-
nesis, secundaria a un defecto inicial en otro tejido.

Cuando fue necesario se pidié la colaboracion de
médicos especialistas en distintas ramas de la medici-
na, para confirmar o rechazar algin diagnostico.
Como complejo morfogénico, dismorfia o defecto
del desarrollo, se entiende una malformacion y altera-
ciones estructurales secundarias, sin que haya una
causa especifica.!?
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RESULTADOS

En el lapso de estudio ingresaron a neonatologia 2,234
neonatos: 1,120 (50.1%) fueron nifias y 1,114 (49.9%)
nifios; en ellos se identificaron 69 con defectos congéni-
tos, por lo que la incidencia estimada en el hospital fue
de 30.9 por mil nacidos vivos, siendo mas alto en nifios
(34.1 por mil) que en nifias (27.7 por mil). La letalidad
por esta causa fue 15.9% y la mortalidad fue de 4.9 por
mil. En cuanto a la edad de las madres, 50 (47.8%) te-
nian entre 21 y 30 afios y 30 (43.5%) tenian entre 31y
40 afios de edad (Cuadro 1).

La mayoria de las madres (95.6%) tuvieron un con-
trol prenatal regular. En 60 de ellas (86.9%) se hizo ul-
trasonografia durante el embarazo. En 15 (23.4%) se

Cuadro 1. Frecuencia e incidencia de malformaciones congé-
nitas en neonatos y edad de la madre en un departamento de
neonatologia de un hospital de tercer nivel.

Recién nacidos Masculino Femenino
Con malformaciones 38 (34.1)* 31 (27.7)*
Sin malformaciones 1,076 1,089
Malformaciones Casos (%)
Mayores 86 (91.5)
Menores 8 (8.5)
Edad de la madre Casos (%)
16-20 3 (4.3)
21-30 50 (47.8)
31-40 30 (43.5)

* Incidencia por 1,000 nacidos vivos
Fuente: Archivo Clinico del Hospital Regional “Lic. Adolfo L6pez Ma-
teos” ISSSTE

Cuadro 2. Localizacién de las malformaciones por aparatos y sistemas.

sospecho que hubiese una malformacion congénita. En
14 mujeres habia antecedentes de importancia: 9 con
diabetes mellitus tipo | o gestacional, 2 con hipotiroidis-
mo y 3 con antecedente de productos previos con mal-
formaciones. El peso al nacer en 21 (30.43%) casos
estuvo entre 2,501y 3,000 g y 48 (69.65%) pesaron mas
de 3,000 g. La mayoria de los nifios: 47 (68.1%), nacie-
ron por cesarea. El nimero de defectos congénitos re-
gistrados en los 69 nifios fue de 94, debido a que algunos
de ellos tenian mas de una malformacion, de tal manera
que en 8 (8.5%) nifios se encontraron malformaciones
menores y 86 (91.5%) con malformaciones mayores
(Cuadro 1).

De acuerdo a la clasificacién empleada en el cuadro 2
se puede apreciar la frecuencia de éstos por aparatos y
sistemas. Como se puede observar, entre las 94 malfor-
maciones apreciadas en los 69 nifios 32 (34.4%) fueron
de indole cardiovascular: 17 PCA, 9 defectos septales
(CIA-CIV) y 6 defectos de grandes vasos. El segundo lugar
lo ocuparon los defectos de caray cuello con 17 (18.1%):
8 con fisuras labiales-palatinas, 6 con agenesia, hipoplasia
o implantacion baja de pabellones auriculares, 1 glaucoma
congénito y 2 asimetrias faciales. Y el tercer lugar fue para
las malformaciones del sistema musculo-esquelético con
13 (13.8%): 5 con pie varo, 3 con polidactilia, 2 con sin-
dactilia, 1 acondroplasia, 1 con displasia tanatoforica y 1
con artrogriposis, 3 con defectos en piel y mucosas y 3
con hemangioma.

De las 53 malformaciones externas, 41 (77.3%) fue-
ron defectos maltiples y 12 (22.6%) fueron defectos ais-
lados. De las 41 malformaciones internas, 35 (85.4%) se
encontraron por busqueda intencionada y 6 (14.6%)
fueron hallazgos incidentales. De los 12 defectos aisla-
dos 6 fueron deformidades, 4 casos de disrupcion y 2
casos de displasia; y de los 41 defectos mdltiples, 29 ca-

Localizacion Casos (%) Defecto

Sistema nervioso 10 (10.6)  Hidrocefalia, ventriculomegalia, disrafia del tubo neural y anencefalia

Caray cuello 17 (18.1)  Fisuras labio-palatinas, agenesia, hipoplasia o implantacién baja de pabellones
auriculares, glaucoma congénito y asimetria facial

A cardiovascular 32 (34.0) PCA, defectos septales y alteraciones de grandes vasos

Aparato digestivo 4 (4.2)  Atresia intestinal y malformacion anorrectal

Sistema urinario 3 (3.2) Quistes renales

Aparato genital 4 4.2) Criptorquidia e hipospadias

Sistema musculo-esquelético 13 (13.8)  Pie varo, polidactilia, sindactilia, acondroplasia y displasia tanatoférica y
artrogriposis

Piel y mucosas 3 (3.2) Hemangiomas

Sindromes 8 (8.5) Sindromes de Down, Edwards, trisomia X y Carpenter

Fuente: Archivo Clinico del Hospital Regional “Lic. Adolfo L6pez Mateos” ISSSTE
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sos fueron defectos de campo, 8 fueron sindromes y 4
fueron alteraciones por secuencia.

DISCUSION

La frecuencia de las malformaciones congénitas suele
variar de un hospital a otro, aun en un mismo pais. Ge-
neralmente se refieren a las malformaciones congénitas
mayores, que ponen en riesgo la vida de los recién naci-
dos, y se conoce de ellas mas como causa de muerte
gue como registros epidemioldgicos de morbilidad. En
muchas de estas enfermedades estan etiol6gicamente
involucrados factores ambientales.

La estadistica generalmente menciona una incidencia
menor a 5%, lo que de cierta manera coincide con lo
observado en este reporte al registrar 3.1%. También
se informa que poco mas de la mitad son del sexo mas-
culino y en el presente estudio fue de 55.1%. La morta-
lidad cruda depende del tipo de las malformaciones que
predominen en el lugar donde esta ubicado el hospital,
sin embargo la sobrevida es de alrededor de 50%; en
este reporte fue de 84.1%. En cuanto a la edad de las
madres, la mayoria de los autores sefiala que la mayor
frecuencia de malformaciones ocurre entre los 21 y 25
afios; en cambio, en el presente estudio ocurrié entre
los 21 a 30 afios (47.8%). Se ha insistido que el control
prenatal, como medida para la prevencion y manejo
oportuno de los nifios recién nacidos, puede permitir el
diagnostico prenatal de las malformaciones, con estudios
oportunos de ecosonografia, en un elevado porcentaje
de los casos, sin embargo en este reporte en menos de
dos de cada diez se hizo el diagnostico durante el con-
trol prenatal.

En cuanto a los antecedentes maternos relacionados
con la aparicion de malformaciones congénitas se en-
contraron las alteraciones metabdlicas, como la diabe-
tes, dos de cada tres mujeres de este estudio la
padecian, cifra mas del doble que lo reportado por otros
autores. Este hecho y el deseo de hacer el diagnéstico
temprano de las malformaciones, obliga a no perder de
vista el control del embarazo tempranamente para que,
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tanto el obstetra como el neonat6logo tengan una estre-
cha relacion de trabajo para hacer el diagnéstico precoz
de problemas que pueden incidir en la madre y el nifio.
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