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RESUMEN

El objetivo de este estudio fue describir el comportamiento clinico epidemiologico de
las malformaciones congénitas enla sala de Neonatologia del Hospital Aleman
Nicaraguense, durante julio 2015 a enero de 2016.

El estudio fue descriptivo Retrospectivo de corte transversal. La poblacion fueron
todos los recién nacidos vivos atendidos en el Hospital Aleman Nicaragiense
registrados durante julio de 2015 a enero del 2016, y las unidades de analisis fueron
todos nifios con malformacion congénita durante el periodo de estudio. No hubo
muestreo ya que se estudiaron todos los casos de malformaciones congénitas. La
fuente de informacion fue secundaria, a través de las ficha de notificacion de casos o
de la base de datos del sistema del Registro Nicaragiense de Malformaciones
Congeénitas (RENIMAC). Se uso el software SPSS version 22.0.

La mayoria de madres tenian entre 20-34 afios, eran de Managua, primigesta y con
parto institucional. El 9% de madres tuvieron antecedentes patologicos personales.
La mayoria de casos con malformaciones congénitas eran del sexo masculino, a
término, peso entre 2500-3999 g. y todos nacieron vivos. Las malformaciones fueron
clasificadas como mayor y menor en 82% y el 48% fueron mdultiples. Los principales
organos y sistemas que fueron afectados por las malformaciones congénitas fueron:
el osteomuscular (34.6%), seguido por sistema nervioso central (11.5%),
ojos/cara/cuello (11.5%), circulatorio y labios/boca/paladar con 9% cada una. Mas de
la mitad de los niflos con malformaciones congénitas recibieron atencion
subespecializada, principalmente cirugia pediatrica, cardiologia, ortopedia Yy
genética. La letalidad de los casos fue de 13.6% y la prevalencia en el periodo de

estudio de 1%.

Se recomienda mejorar el sistema de registro de vigilancia de las malformaciones
congénitas, a través de un software que facilite su analisis, ampliar la informacion

minima para vigilancia.

Palabras claves: malformacion congénita, Prevalencia, letalidad.
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INTRODUCCION.

Las anomalias congénitas se definen como anormalidades de la estructura o funcién
gue estan presentes al nacer y son de origen prenatal. A menudo se utilizan los
términos sinébnimos como “defectos congénitos”, “defectos de nacimiento”,
“anormalidades congénitas” y “malformaciones congénitas”, aunque este ultimo tiene un
significado més especifico. Las anomalias congénitas, son anormalidades estructurales
o funcionales (como los trastornos metabdlicos) que estan presentes desde el
nacimiento. Constituyen un grupo variado de afecciones de origen prenatal que pueden
deberse a defectos mono génicos, alteraciones cromosémicas, herencia multifactorial,

teratdgenos ambientales o malnutriciéon por carencia de micronutrientes. *

La Organizacion Mundial de la Salud (OMS) estima anualmente en el mundo 7.9
millones de nifios que nacen con un defecto de nacimiento grave, 3.3 millones de
nifilos menores de cinco afos de edad mueren a causa de defectos de nacimiento y 3.2
millones delos que logran sobrevivir, pueden quedar discapacitados de por
vida. Ademas, mas de un cuarto de millon de fallecimientos en los primeros 28 dias de
vida es atribuibles a anomalias congénitas, entre las cuales destacan por su gravedad y
frecuencia los defectos del tubo neural. Por otro lado, mas del 90% de todos los
nifilos con una anomalia congénita grave nacen en los paises de ingresos mediosy
bajos, como Nicaragua, en donde no estan disponibles datos exhaustivos sobre las

anomalias congénitas.?

Segun el reporte de la Carga Global de Morbilidad (CGM) (2008), las muertes
neonatales representan el 37% de la mortalidad en nifios menores de 5 afios, y las
principales causas son prematurez/bajo peso, infecciones, asfixia/trauma al nacer y
anomalias congénitas en un 31%, 23%, 25% y 6.7%, respectivamente. Ademas, se
asume que 12.5% de las muertes infantiles debido a anomalias congénitas ocurren en
el periodo post neonatal. De acuerdo a la Organizacion Mundial de la Salud (OMS), las

anomalias congénitas ocupan el décimo lugar de las principales causas de la CGM, en



la Region de las Ameéricas y del Mediterraneo Oriental, y representan el 2.1% y 2.6% de

afios de vida ajustados segun discapacidad, respectivamente.3

Nicaragua cuenta con el Registro Nicaragiense de Malformaciones Congénitas
(RENIMAC) y las anomalia congénitas representan el 3% de los egresos hospitalarios
en menores de un afo y constituyen la segunda causa de mortalidad infantil (17% del
total), predominando las del sistema nervioso central (26.4%), sistema circulatorio
(13.7%), y las del sistema digestivo (16%).°

El Hospital Aleman Nicaragliense,presenta un alto nUmero de nacimientos, que en el
periodo de estudio fue de 4387 nacidos vivos y 44 muertos para un total de 4438,
estandocomprometido con el registro y seguimiento de las malformaciones congénitas,
notificando de manera oportuna la morbilidad de estas anormalidades, los riesgos de
padecerlas vy referir a los neonatos identificados a servicios apropiados con el fin de

darles seguimiento adecuado.



ANTECEDENTES

El ECLAMC (Estudio Colaborativo Latino Americano de Malformaciones Congénitas)
fue creado por el Profesor Dr. Eduardo Castilla “como un programa de investigacion
clinica y epidemiologica de los factores de riesgo de la etiologia de las anomalias
congénitas en hospitales Latino Americanos” y Comenzé a operar en 1967. Desde 1974
ha sido miembro fundador del International Clearing house for Birth Defects Monitoring
Systems que retnen a mas de 40 Programas de otras regiones del mundo.
Actualmente es un Centro Colaborador de la OMS para la prevencion de
malformaciones congénitas y desde el 2000 es un miembro colaborador de la Red
Global para la investigacion en la salud de las mujeres y nifios del NIH. La funcion
principal del ECLAMC es hacer vigilancia epidemiologica de las malformaciones

congénitas. *°

Durante 1995-2008, el ECLAMC analiz6 todos los nacidos vivos y 6bitos con mas de
500 g. en 9 paises latinoamericanos. La tasa de 6bitos y de malformaciones congénitas
fue de 1.3% y 2.7%, respectivamente. Ademas hay una tendencia hacia un incremento
en las tasas de malformaciones congénitas, con diferencias significantes entre los

paises. 10

Desde 1992, el Ministerio de Salud ha implementado el Registro Nicaraglense de
Malformaciones Congénitas (RENIMAC), el cual se ha actualizado para reactivarse en
todas las unidades de salud que brindan atencion del parto y que permitan registrar los

casos de nifias y nifios con malformaciones congénitas al momento del nacimiento.®

En el 2003, Bojorge realiz6 un estudio en el Hospital Fernando Vélez Paiz y encontrd
una prevalencia de malformaciones congénitas de 20 por 1,000 nacimientos (84/4,348),
y las principales fueron: cardiopatias (19.5%), sindrome de Down (11%),
polidactilia/sindactila (8.5%), criptorquidia y poli malformado con 7.3% cada uno, y
defectos del tubo neural y pie equino varo 6.1%, cada uno. Del total de malformaciones

(n=87), 82 nacieron vivos y 5 muertos. El 63.4% eran del sexo masculino. La letalidad



fue de 9.7%. Se observd un alto consumo de medicamentos y presencia de

enfermedades adquiridas durante el embarazo.!

En otro estudio por Vargas (2005) en el Hospital Fernando Vélez Paiz la prevalencia de
malformaciones congénitas fue de 23.0 por 1,000 nacidos vivos (105/4,561) durante el
2004. En este estudio soOlo se incluyeron nacidos vivos con malformaciones,
predominando las masculo-esqueléticas 33.3%, sistema nervioso central 14.3%, facial y
sindromes 11.4% cada una, cardiacas 6.7%, genitales 5.7%, piel y digestivas 4.8%

cada una. La letalidad fue de 14%.12

Otro estudio similar realizado en el Hospital Militar Alejandro Davila Bolafios, por
Fonseca durante el 2008-2010, encontré una prevalencia promedio de 13.5 por 1,000
nacidos vivos (74/5,479) predominando las musculo-esqueléticas 33.7%, genitales
21.6%, digestiva 17.5%, piel 12%, sindromes 6.7%, cardiacas Yy faciales 4% cada una.
La mayoria de malformaciones fueron diagnosticadas después del nacimiento 85%, y

solamente 15% antes del nacimiento. La tasa de letalidad al egreso fue de 6.7%.%3

Lara y Leiva (2007) estudiaron las malformaciones congénitas durante el 2005-2006 y
la prevalencia promedio fue 5 por 1,000 nacidos vivos (solamente incluyeron
malformaciones que nacidos vivos). El 71.4% eran masculinos. Las principales
malformaciones fueron las cardiovasculares y del SNC con 20.6% cada una, seguida de
multiples 17.4%, digestivas 15.8%, sindromes 7.9%, faciales y genitales 6.3% cada una

y muasculo-esqueléticas 4.8%.'4

En Lombardia, Italia, se realizO un estudio poblacional y la prevalencia de
malformaciones congénitas fue de 20.4 por 1,000 nacidos vivos, predominado el sexo
masculino. Los principales tipos fueron las cardiopatias congénitas (particularmente
defectos septales) (90.8/10,000), seguido por defectos del tracto genito urinario
(particularmente hipostasias) (34/10,000), sistema digestivo (23.3/10,000) y SNC
(14.9/10,000), paladar hendido (10.8/10,000) y sindrome de Down (8.3/10,000).1°



En otro estudio realizado en el Hospital Aleman Nicaraglense, por Gutiérrez
Manzanares, (2003) Se atendieron en el afio 2002 un total de 7610 niflos nacidos
vivos, de estos 30 nacieron con malformacién congénita, con una incidencia de 4% por
cada 1000 nacidos vivos, 33.3% constituyo a malformaciones del SNC, siendo los
defectos del tubo neural los mas frecuentes representados por Hidrocefalia en un 44%.
El 76% de las madres con edad Optima para la gestacion, el 100% represento
embarazo Unico, el 100% de las madres no tenian antecedente de nifios con

malformaciones congénitas. El sexo que predomino fue el Masculino (66%).18

En un estudio realizado en Hospital Aleman Nicaragiense por Orozco, Guevara y
Murillo (2010) Encuentran un total de Nacimientos de 6402, de los cuales se
presentaron 29 casos de malformaciones congénitas, con una incidencia de 0.45%, el
sexo que predomino fue el masculino y mas frecuentes con peso entre 2500- 3800grs y
apgar mayor de 6 puntos. Las malformaciones gastrointestinales y Ostioarticulares

prevalecieron en este estudio.19.



JUSTIFICACION

En el Hospital Aleman Nicaragliense han sumado esfuerzos para el adecuado
cumplimiento del registro y notificacion de las Malformaciones congénitas lo cual me ha
estimulado a la realizacion de este estudio para obtener informacion relacionada con la
magnitud de este problema en términos de su prevalencia principales tipos de
malformaciones, factores asociados, y letalidad. Esperando que la informacién obtenida
sea de utilidad para las autoridades hospitalarias y otras personas interesadas para
formular proyectos dirigidos a los nifios con malformaciones congénitas y sus familiares,
a través del diagnostico precoz y acceso a servicios de salud y rehabilitacién oportuna
para los nifios con estos trastornos, asi como apoyo psicolégico y consejeria para sus

padres o familiares.



PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA.

¢,Cual es el comportamiento clinico epidemiolégicode las malformaciones congénitas
en la Sala de Neonatologia del Hospital Aleman Nicaragtense, durante Julio 2015 a

enero 20167



OBJETIVOS

Objetivo General:

Describir el comportamiento clinico epidemiolégico de las malformaciones congénitas
en la sala de Neonatologia del Hospital Aleman Nicaragiiense, durante julio 2015 a
enero de2016.

Objetivos Especificos:

1. Identificar los Antecedentes maternos Yy perinatales relacionados con las
malformaciones congénitas.

2. Determinar la Prevalencia vy letalidad de las malformaciones congénitas.

3. Clasificar los tipos de malformaciones congénitas, su severidad y namero.

Describir la condicion de egreso de los pacientes con malformacion congénita.



MARCO TEORICO

Anomalias congénitas:

Definiciones:

Las anomalias congénitas comprenden una amplia gama de anormalidades de la
estructurao funcion que estan presentes al nacer y son de origen prenatal. Por motivos
practicos yde eficiencia, la atencion se centra generalmente en las anomalias
estructurales mayores, definidas como alteraciones estructurales que tienen
consecuencias médicas, sociales oestéticas considerables para la persona afectada y
por lo general requieren una intervencionmédica o quirdrgica. Algunos ejemplos son el
labio fisurado y la espina bifida. Las anomaliasestructurales o externas mayores son
responsables de la mayor parte de la mortalidad, la morbilidad yla discapacidad

asociadas a las anomalias congénitas, véase la siguiente tabla.1s

Tablal Algunas anomalias congénitas externas mayores.

e Anencefalia

e Craneorraquisquisis

o Defectos por reduccion de extremidades superiores e
inferiores

o Encefalocele

e Espina bifida

o Exdémfalos/onfalocele

e Gastrosquisis

e Hipospadias

o Iniencefalia

e Labio fisurado

e Labio fisurado y paladar hendido

o Paladar hendido

e Pie equinovaro/pie zambo

En cambio, las anomalias congénitas menores, aunque mas frecuentes en la poblacion,
son alteracion es estructurales que no plantean problemas de salud importantes en el
periodo neonatal y suelen tener consecuencias sociales o estéticas limitadas para el
individuo afectado; es el casopor ejemplo, del pliegue palmar Unico y la clinodactilia.
Las anomalias mayores a veces se asocian con anomalias menores, las cuales podrian

¢ ser objetivas (por ejemplo, los apéndices pre auriculares) o mas subjetivas (como las

9



orejas de implantacion baja). En la Tabla 2 se muestra una seleccion de anomalias
congénitas externas menores que se registran con frecuencia en el marco de diversos

sistemas de vigilancia, pero solo cuando se asocian con alguna de las anomalias

mayores bajo vigilancia.'®Tabla 2  Algunas anomalias congénitas externas menores.

e Ano ectépico

e Orejagacha

e Anoniquia (ausencia de ufias)

e Oreja prominente

e Apéndice o fosita auricular

e Pene pequefio (salvo que se haya documentado
COmo micro pene)

e Apéndice, mamelén o fosita branquial

e Mamilas supernumerarias

e Apéndice, mamelén o Iébulo preauricular

e Pies en mecedora

e Aplasia de la piel (si es extensa, se
considera anomalia mayor)

e Plagiocefalia

e Arteria umbilical Unica

e Pliegue en el I6bulo de la oreja

e Asimetria facial

e Pliegue unico interfalangico del quinto dedo de
la mano

e Camptodactilia

e Polidactilia de tipo B como mamel6n cutaneo,
afecta ala manoy el pie

e Coloboma del iris

Polidactilia postaxial de tipo B de la mano

e Cuello alado (pterygium colli)

e Polidactilia postaxial de tipo B del pie

e Dedos superpuestos

e Sindactila de los dedos segundo vy tercero del
pie

e Dientes congénitos

e Surco palmar transverso Unico

e Exceso de piel en el cuello

e Testiculo no descendido (criptorquidia) bilateral

e Frenillo lingual corto (anquiloglosia)

e Testiculo no descendido (criptorquidia) unilateral

e Hernia umbilical

e Trago supernumerario

e Hidrocele

¢ Uvula bifida o fisura de la Gvula

e Hipoplasia de las ufias de las manos

e Hipoplasia de las ufias de los pies

e Micrognatia

e Muesca en el I6bulo de la oreja

Conceptos y Caracteristicas®

Los defectos estructurales son alteraciones en la forma de un 6rgano o parte del
mismo, o de una regidn anatébmica como resultado de un proceso de desarrollo
anormal. Las alteraciones pueden comprometer a un O0rgano o0 sistema, 0 a varios
organos o sistemas a la vez. Se clasifican en menores cuando no comprometen la vida,
la estética o la funciébn y mayores cuando si las comprometen. La naturaleza y las
caracteristicas de los defectos estructurales orientan sobre su etiologia, los riesgos para
futuros embarazos y a la consejeria que se debe dar a los padres y familiares. Existen

defectos estructurales de facil diagndstico y que no pasan desapercibidos por el
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observador, como el labio leporino, paladar hendido y mielo meningocele. Sin embargo
no siempre ocurre lo mismo, sobre todo cuando se asocian varias malformaciones
constituyendo sindromes o complejos malformativos de dificil interpretacién. Con el fin
de facilitar la comprension y correcta utilizacion de los conceptos de defectos
estructurales se ejemplifican de la siguiente manera:

1. Malformacion congénita:

Defecto morfolégico de un 6rgano, parte de él, o de una regién anatémica, resultante de
un proceso sobre el desarrollo normal, de origen intrinseco. Un ejemplo de una
malformacion es la comunicacion interauricular, en la cual ocurre un defecto de cierre
del tabique interauricular por causas inherentes al desarrollo. °

2. Disrupcioén:

Defecto morfolégico de un 6rgano, parte de él, o de una region anatomica, resultante de
un proceso sobre el desarrollo normal, de origen extrinseco, es decir, la interferencia de
factores extrinsecos en el proceso de desarrollo de partes bien formadas originalmente.
Por ejemplo, las bandas amnidticas — que son estructuras celulares que crecen a partir
del amnios en direccion al embridon o feto — al enrollarse sobre el miembro, pueden
interferir en el desarrollo normal de estructuras que de otra manera se iban a formar
normalmente (amputacién parcial o total de un miembro). °

3. Deformacion:

Forma o posicion anormal de una parte del cuerpo originadas mecanicamente, tanto de
origen intrinseco como extrinseco. Por ejemplo, un embarazo que curse con
oligoamnios severo puede provocar pies equinos, secundario a la poca movilidad que
tiene el feto dentro del utero. °

4, Displasia:

Organizacién anormal de células y sus consecuencias morfologicas, es decir, es el
proceso y la consecuencia de la dishistogénesis (defecto en tejidos especificos). Un
ejemplo son las displasias esqueléticas, en las cuales la persona afectada presenta
alteraciones en el tejido 6seo, fundamentalmente. °

5. Secuencia:

Patron de anomalias multiples derivadas de malformaciones, disrupciones, o factores

mecanicos que desencadenan alteraciones subsecuentes en la morfogénesis. ElI mielo
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meningocele es un defecto en la formacion de las espinas dorsales de las vértebras, lo
que provoca herniacion de la médula espinal con la consecuente afectacion de las
fibras nerviosas distales a la lesion. Esto provoca la presencia de pies equinos, lo cual

no esta relacionado con el defecto primario, pero sucede a consecuencia de éste. °

6. Sindrome:

Patron de anomalias multiples patogenéticamente relacionadas y no reconocidas como
una secuencia simple. La persona con Sindrome de Down presenta: implantacién baja
de pabellones auriculares, puente nasal deprimido, hipertelorismo, hipotonia, fisuras
palpebrales inclinadas hacia arriba y linea palmar Unica. Todas estas caracteristicas
son inducidas por la presencia de un cromosoma 21 extra (Trisomia 21). °

7. Asociacion:

Presencia de dos o mas anomalias, no debidas al azar o a un sindrome. Cuando no
conocemos la etiologia de varios defectos estructurales (no es un sindrome), pero
observamos que varias anomalias se presentan con mayor frecuencia que lo que cabria
esperar por el azar.®

8. Defecto politépico de campo:

Patron de anomalias que se deriva de la alteracién de un campo aislado del desarrollo.
Se trata de alteraciones que afectan diferentes tejidos, pero en una misma region
corporal; por ejemplo, un defecto transverso terminal en la cual no se formo el
antebrazo ni la mano, involucra diferentes tejidos y afecta solamente una region

corporal. ®

Etiopatogenia de las malformaciones congénitas®

Clasicamente se han identificado segun su etiologia como:
1. De causa desconocida.
2. Genéticas.

3. Ambientales.

12



1. Desconocidas:

Se considera que entre el 50% y 60% de las malformaciones congénitas no es posible
identificar un factor causal especifico, por lo tanto después de haber realizado una
historia clinica y examen fisico acuciosos, si no es posible identificar un factor causal,
se considera desconocida la causa.

2. Genéticas (genes mutantes, cromosomicos y multifactoriales)

Entre el 33 y el 40% de las malformaciones congénitas se deben a factores genéticos.
Constituyen la causa conocida mas frecuente, se les atribuye una tercera parte de ellas.
2.1. Genes mutantes:

Aqui se incluyen aquellas malformaciones congénitas, sindromes genéticos y otras
alteraciones morfoldgicas que se explican bajo las leyes de Mendel, o sea, aquellas que
se comportan con transmision hereditaria conocida como: autosomica dominante,
autosomica recesiva, recesiva ligada al X, dominante ligada al X o por herencia
mendeliana no clasica. Representan entre el 7 — 8% de las malformaciones congénitas.
2.2. CromosOmicas:

Las malformaciones congénitas provocadas por alteraciones cromosomicas
representan entre el 6%—7%, la cifra es la mas baja de todas las causas debido a que la
mayoria de las alteraciones cromosémicas son incompatibles con la vida, de ahi que se
conoce que el 50% de los abortos espontaneos del primer trimestre se deben a

alteraciones cromosémicas.

Pueden ser numéricas o estructurales y afectar a los autosomas (cromosomas del 1 al
22) 0 a los cromosomas sexuales (X, Y). Las alteraciones mas frecuentes son las
numéricas y se deben a no disyuncién (no separacion) de los cromosomas durante la

meiosis.

Las aberraciones cromosomicas son frecuentes y pueden ser numéricas y estructurales
y afectan tanto a los autosomas como a los cromosomas sexuales. Los cromosomas
estan en pares y se les llama cromosomas homologos. Lo normal es que las mujeres
tengan 22 pares de autosomas y un par de cromosomas X; los varones 22 pares de

autosomas, un cromosoma “Y” y un cromosoma “X”. Las anormalidades numeéricas se

13



producen por una no disyuncion, es decir falta de separacion de los cromosomas
apareados o cromaticas hermanas durante la anafase. Los embriones que pierden un
cromosoma (monosomia) mueren casi en su totalidad, por lo que es rarisimo

encontrarlos entre los nacidos vivos.

El otro grupo lo forman los defectos estructurales que son el resultado de roturas del
cromosoma. El trozo quebrado puede pegarse en otro cromosoma, lo que constituye la
translocacién, o puede perderse (delecién). En el primer caso, el material cromosdmico
no lo pierde la célula, por lo que el individuo puede ser fenotipicamente normal
(translocacién balanceada), pero sus hijos pueden recibir el cromosoma con el trozo
translocado, es decir van a tener exceso de masa muscular, lo que podria significar
alteraciones morfoldgicas, es decir una anormalidad.

2.3. Multifactoriales:

Representan la causa conocida méas frecuente de malformaciones congénitas (20%—
25%) y se explican por una mezcla de factores genéticos (hereditarios) y factores
ambientales. Existe una susceptibilidad individual, un efecto aditivo entre la carga
genética de ambos padres y por supuesto un factor ambiental. Se trata de las
malformaciones congénitas mas frecuentes, generalmente son unicas: labio leporino,
defectos del cierre del tubo neural, etc. Por lo general, hay una combinacién de factores
genéticos y ambientales que son diferentes para distintos individuos. Debe existir una
susceptibilidad especial en el individuo para que el teratdbgeno ambiental provoque la
malformacion.

Cada familia tiene sus riesgos propios, dependiendo del nimero de personas afectadas

y de la cercania o distancia del caso en cuestion.

3. Factores Ambientales:

Son conocidos como teratdgenos ambientales. Al actuar sobre el embrion en desarrollo
pueden producir alteraciones que llevan a provocar las malformaciones. Mientras mas
precozmente interfieren en el desarrollo embrionario mayor es la posibilidad de
provocar una anormalidad. El periodo critico es diferente en los distintos 6rganos, pero

se acepta que esté comprendido entre la fecundacién y las 12 a 16 semanas de
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gestacion, a medida que avanza después de esta etapa siempre hay riesgo pero es

menor.

Las malformaciones congénitas pueden ser:

J No susceptibles de correccién
J Susceptibles de correccion
Definicion*

En el Capitulo XVII de la décima revision de la Clasificacion Estadistica Internacional de
Enfermedades y Problemas de Salud Conexos (CIE-10), dedicado a las
«Malformaciones congénitas, deformaciones y anomalias cromosdémicas», figuran
ciertos defectos congénitos. Otros, como los errores innatos del metabolismo o los
trastornos hematolégicos de origen prenatal, aparecen en otros capitulos. Cabe definir
los defectos congénitos como anomalias estructurales o funcionales, incluidos
trastornos metabdlicos, que estan presentes desde el momento mismo del nacimiento.
La expresion «trastorno congénito» se considera sindnima, y ambas se utilizan
indistintamente. La undécima revision de la Clasificacion brinda la oportunidad de

introducir modificaciones en el redactado actual del articulo.

Con independencia de la definicion, los defectos congénitos pueden provocar abortos
espontaneos y muertes prenatales y son una causa importante, aunque hasta ahora
subestimada, de mortalidad y discapacidad de lactantes y nifios menores de cinco
afos. Estas patologias pueden ser letales, provocar discapacidades duraderas y tener
consecuencias negativas para las personas y familias, los sistemas de atencién

sanitaria y la sociedad en general.

Defectos congénitos y mortalidad neonatal e infantil en el mundo?

Los trastornos congénitos son una patologia corriente. La OMS calcula que en 2004
unos 260,000 fallecimientos en el mundo (alrededor de un 7% de todas las muertes de
recién nacidos) fueron causados por anomalias congénitas, lo que supone la primera
causa de defuncion en los contextos que presentan menores indices generales de
mortalidad, como la Regién de Europa, donde hasta un 25% de los casos de muerte
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neonatal se deben a anomalias congénitas. En la actualidad no existen estimaciones
soOlidas del namero de nifios nacidos con un trastorno congénito grave atribuible a
causas geneéticas o ambientales. Los mas frecuentes de esos trastornos graves son los
defectos cardiacos congénitos, los defectos del tubo neural y el sindrome de Down. Las
hemoglobinopatias (entre ellas la talasemia y la anemia falciforme) y el déficit de
glucosa-6-fosfato deshidrogenasa no entran en la definicion de anomalia congénita que
figura en la CIE-10, aunque representan un 6% de todos los trastornos congénitos.

Hay incertidumbre sobre la incidencia y la mortalidad atribuibles a trastornos
congénitos, sobre todo en paises que carecen de un sistema adecuado de registro.
Comoquiera que sea, las cifras existentes ponen de relieve que la labor destinada a
reducir la incidencia y la mortalidad de anomalias congénitas es indisociable de los
esfuerzos por cumplir la meta del cuarto Objetivo de Desarrollo del Milenio, reducir en dos

terceras partes, entre 1990 y 2015, la mortalidad de nifios < 5 afios.

Causas frecuentes de defectos congénitos*

En mas del 50% de los casos de las malformaciones congénitas son desconocidas. Se
sabe que ciertos agentes pueden afectar al desarrollo del embrion y producir
malformaciones. Algunas causas conocidas son los trastornos genéticos, los trastornos
cromosoémicos, los agentes fisicos (exposicion a radiaciones), las sustancias quimicas
(consumo de medicamentos) y los agentes infecciosos (infecciones viricas).Los
defectos congénitos forman un grupo heterogéneo de trastornos de origen prenatal que
pueden obedecer a la presencia de un solo gen defectuoso, a alteraciones
cromosdémicas, a una combinacion de factores hereditarios, a teratdgenos presentes en

el medio ambiente o a carencias de micronutrientes.

En paises de ingresos bajos y medios, las enfermedades infecciosas maternas como
sifilis o rubéola son una causa importante de defectos congénitos. Ademas, el hecho de
gue la madre padezca enfermedades como la diabetes mellitus, tenga déficit de yodo o

acido folico o se vea expuesta a medicamentos, drogas (alcohol y tabaco), ciertos
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contaminantes quimicos ambientales o elevadas dosis de radiacion son otros tantos

factores que pueden causar defectos congénitos.

El tratamiento de las malformaciones congénitas*

El tratamiento de las malformaciones congénitas es complejo y dependerd en cada
caso de muchos factores: gravedad del cuadro, alteraciones cromosOmicas asociadas,
riesgos de la intervencién en si y disponibilidad de recursos. Por lo cual suele plantear
serios conflictos éticos tanto a los padres como a los profesionales que lo atienden. En
algunos casos, los grandes avances de la cirugia han dado como resultado una
excelente supervivencia y en muchos de ellos, con buena calidad de vida. Sin embargo,
otros nifios afectos deberan seguir toda la vida con limitaciones, nuevas operaciones y
rehabilitacion. En la Tabla 1 se presenta el tratamiento quirdrgico con sus resultados.

Tabla 1 Tratamiento quirdrgico de malformaciones congeénitas.

Problema o cuadro Existe Momento recomendado  Resultado y otros cuidados
malfomativo tratamiento
quirdrgico

Labio leporino Si Precoz (el primer afio) Excelente
Fisura palatina Si Precoz (primeras Excelente

semanas)
Cardiopatias congénitas Si Dependen del tipo. Excelente.

Necesitan revisiones periddicas.
Algunos necesitan
reintervenciones

Hidrocefalia Si Precoz (en cuanto se Buena. Puede recidivar o tener

diagnostica). complicaciones.

Incluso antenatal
Meningocele, mielo Si Precoz (periodo Buena.
meningocele, espina neonatal) Suelen quedar secuelas mas o
bifida. menos serias.
Hipospadias Si Tardia (2-4 afios) Excelente
Alteraciones esqueléticas Sélo en En varias etapas Regular.
mayores (Artrogriposis, algunos Nunca se obtiene una
acondroplasia, casos correccion completa
hipocondroplasias...
Atresia de eséfago (o de Si Precoz (en cuanto se Excelentes (Aunque depende de

duodeno)
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Prevencion®

Considerando que los defectos congénitos pueden tener diversas causas, es necesario
aplicar un amplio repertorio de métodos de prevencion. La mayoria de trastornos
congénitos de origen ambiental se pueden prevenir con medidas de salud publica como
la prevencion de infecciones de transmision sexual, la aplicacion de leyes sobre la
gestion de sustancias quimicas toxicas (como productos de uso agricola), la vacunacion
contra la rubéola o el enriquecimiento de alimentos basicos con micronutrientes (yodo,
acido folico). Por otro lado, las medidas de prevencion que se apliguen pueden
depender de la edad (o fase del ciclo vital) de que se trate (Tabla 2). La atencion pre
gestacional tiene por objeto asegurar el nivel 6ptimo de bienestar fisico y mental de la
mujer y de su compafiero justo al inicio de las primeras etapas de la gestacion,
aumentar las probabilidades de una evolucion normal del embarazo y procurar que el

nino nazca sano.

Tabla 2 Intervenciones de prevencién o tratamiento de los defectos congénitos.*

Atencioén pre gestacional

Atencién durante
el embarazo

Atencién al recién nacido
y el nifio

Planificacion familiar

» Explicar a las mujeres el concepto de
«eleccién en materia de reproduccién»
* Reducir el numero total de nifios que
nacen con un defecto congénito

* Reducir la proporcién de mujeres que
gestan a una edad avanzada, y con
ello la prevalencia de nifios nacidos
con trisomias autosémicas, en
particular el sindrome de Down

+ Ofrecer a las madres de nifios
afectados la posibilidad de no tener
mas hijos

Deteccidn y asesoramiento pre
gestacionales

« Utilizar el historial familiar que obra
en los servicios de atencion primaria
para detectar a las personas con
riesgo de tener nifios afectados

* Realizar sistematicamente pruebas
de

deteccién de portadores de trastornos
recesivos frecuentes (p. €]. talasemia'y
anemia falciforme)

Optimizar la alimentacién de las
mujeres

antes y en el curso del embarazo

» Promover el consumo de sal yodada
para

Pruebas sistematicas de
deteccion antenatal de:

* Factor Rh

« Sifilis

* Personas con riesgo de
tener nifios con defectos
congénitos, atendiendo al
historial familiar,

» Sindrome de Down (edad
materna avanzada; analisis
del suero materno;
ecografia temprana)

* Defectos del tubo neural
(andlisis del suero
materno)

» Malformaciones
importantes (deteccion
ecogréfica de anomalias
fetales, a partir de las 18
semanas de gestacion)

* Portadores de trastornos
recesivos frecuentes (p. €.
talasemia y anemia
falciforme)

Diagnéstico prenatal

* Ecografia

* Amniocentesis

« Biopsia corial

Terapia fetal

Examen del recién nacido

» Examen por personal cualificado de
todos los

recién nacidos para detectar defectos
congénitos

Pruebas sisteméticas de
deteccidon neonatal de:

* Hipotiroidismo congénito

* Fenilcetonuria

* Fibrosis quistica

» Otras patologias, en funcion de las
necesidades y circunstancias de cada
pais

Tratamiento médico

Ejemplos:

* Ictericia neonatal por déficit de
glucosa-6-fosfato deshidrogenasa o
incompatibilidad de Rh

* Atencion y tratamiento a nifios con
trastornos

Hematol6gicos como anemia
falciforme, talasemia, etc.
 Tratamiento de ciertos errores
innatos del metabolismo

* Tratamiento de nifios con fibrosis
quistica

Cirugia

Por ejemplo, para corregir:

» defectos cardiacos congénitos




prevenir los trastornos por carencia de | * para la sifilis sencillos

yodo * para la anemia fetal * labio leporino y fisura palatina

» Promover el consumo de alimentos mediante transfusion * pie valgo

basicos enriquecidos con &cido félicoy | intrauterina « cataratas congénitas

de Rehabilitacion y atencion paliativa
complementos multivitaminicos con Segun proceda

4cido

félico para prevenir defectos del tubo
neural y otras malformaciones

» Desaconsejar el consumo de alcohol,
tabaco y cocaina

* Promover una alimentacién general
adecuada (p. €j., con suficientes
proteinas,

calorias, hierro)

Prevenir y tratar las infecciones
inducidas por teratdbgenos antes y
en el curso del embarazo

Estas infecciones comprenden:

« sifilis

* rubéola (67 paises carecen de
programas

nacionales de inmunizacién contra la
rubéola)

Optimizar los servicios de atencién
y

tratamiento pre gestacionales

* para diabéticas insulinodependientes
 para mujeres sometidas a tratamiento
contra la epilepsia

* para mujeres sometidas a tratamiento
con warfarina

Ademas, permite efectuar a tiempo intervenciones de prevencion primaria encaminadas
a prevenir los trastornos congénitos de origen teratogénico (lo que incluye los causados
por la sifilis congénita y la rubéola), los defectos debidos a la carencia de yodo, los
defectos del tubo neural (y seguramente otras malformaciones) y los trastornos

cromosoémicos relacionados con la edad de la madre (como el sindrome de Down).

El hecho de advertir a tiempo un riesgo familiar de enfermedad hereditaria, junto con la
realizacion de pruebas de deteccion a los posibles portadores y con la prestacion de
asesoramiento genético, permite que las parejas limiten el nimero de descendientes

cuando exista un riesgo cierto.

La prevencion durante el embarazo pasa por la deteccion y la gestion de los riesgos. En
este terreno hay una serie de intervenciones y servicios que pueden suscitar

cuestionamientos éticos, juridicos y sociales y tener repercusiones econémicas, por
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ejemplo la deteccion y el diagndstico prenatal de defectos congénitos, la interrupcion
selectiva del embarazo o la propia existencia de servicios de asesoramiento. La
extraccion de sangre de la madre para la cuantificacion de varios metabolitos en el
suero materno es uno de los métodos de deteccion menos invasivos de que se dispone
actualmente. La existencia de niveles andémalos de marcadores bioquimicos viene
también asociada a defectos estructurales del feto, como el sindrome de Down,
defectos del tubo neural o malformaciones abiertas de la pared abdominal. La tasa de
deteccion de defectos congénitos por métodos bioquimicos en el primer trimestre de
gestacion es mas elevada cuando se acompafia de ultrasonografia por translucencia
nucal u otras técnicas de examen ecografico. En el curso del segundo trimestre, las

ecografias son utiles para detectar anomalias estructurales importantes.

La suplementacion periconcepcional, durante el embarazo y durante la lactancia
materna de acido folico reduce significativamente los defectos del tubo neural (DTN),
las multivitaminas mas acido fdlico reducen significativamente ademas de DTN otras

malformaciones congénitas (MFC).

INDICACIONES:

-Prevencion de la ocurrencia (niflos sin afectacion previa) de los DTN y otras
malformaciones congénitas en mujeres sin riesgo de DTN y otras MFC.

Dosis: 0.4- 1.0 mg mas multivitaminas via oral diario 3 meses antes del embarazo

hasta 3 meses posparto (0 mientras dura la lactancia materna)

-Prevencion de la ocurrencia (nifios previamente afectados) en mujeres con Alto riesgo
para DTNy MFC.

Dosis: acido folico 4-5mg/dia mas multivitaminas VO al menos 3 meses antes del
embarazo y hasta 3 meses después del embarazo. Entre | 3er mes del embarazo y el
3er mes posparto ( 0 mientras dure la lactancia materna)administrar acido félico 0.4 -

1mg mas multivitaminas VO diario.
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Deteccioén, tratamiento y atencién®

El examen sistematico de los recién nacidos facilita la deteccion precoz de trastornos
congénitos, asi como su tratamiento y la prestacién de asistencia. Los programas de
deteccion neonatal (examen fisico de todos los recién nacidos y pruebas de deteccién
de hipotiroidismo congénito, fenilcetonuria, anemia falciforme y déficit de glucosa-6-
fosfato deshidrogenasa) y la capacitacion de los proveedores de atencién primaria de
salud son sendos elementos de gran utilidad para diagnosticar trastornos congénitos y
derivar al lactante a los correspondientes servicios de tratamiento. El examen fisico de
todos los recién nacidos por parte de personal de atencion primaria debidamente
formado es un procedimiento factible en la mayoria de los sistemas de salud, que
permite  detectar numerosos trastornos congeénitos, entre ellos defectos

cardiovasculares que conllevan un gran riesgo de mortalidad precoz y derivar los casos.

El tratamiento de los defectos congénitos depende del nivel de asistencia sanitaria que
sea posible prestar, y puede ir desde la terapia médica hasta la cirugia, la rehabilitacion
y la atencion paliativa cuando convenga. Hay varios defectos congénitos para los que
existen terapias médicas eficaces que pueden salvar la vida de la persona, como una
serie de trastornos funcionales comunes en los que interviene un solo gen. Cabe citar,
entre otros ejemplos, el tratamiento de la ictericia neonatal por déficit de glucosa-6-
fosfato deshidrogenasa o por incompatibilidad del Rh, el hipotiroidismo congénito, la
anemia falciforme, la talasemia, la hemofilia, la fibrosis quistica y otros errores innatos
del metabolismo. También hay otras posibilidades terapéuticas como el tratamiento in
Utero o la cirugia correctiva posnatal. En unos pocos centros seleccionados al efecto se
esta investigando y evaluando la eficacia de estas técnicas para tratar una serie de
patologias (por ejemplo la hernia diafragmatica congénita, las lesiones cardiacas

congénitas, el mielo meningocele o el sindrome transfundido-transfusor).

Aungue no se habla mucho de ella, la cirugia es un componente importante de los
servicios necesarios para atender a los nifios con defectos congénitos, que en mas del
60% de los casos presentan una malformaciéon que afecta a un sélo érgano, sistema o

miembro. Muchos defectos congénitos son susceptibles de tratamiento quirdrgico,
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intervencion que ademas de ser rentable puede salvar la vida de la persona y mejorar el
pronéstico a largo plazo.

Un buen ejemplo de ello es la cirugia aplicada a defectos cardiacos congénitos sencillos
0 a casos de labio leporino, fisura palatina, pie valgo, cataratas congénitas o anomalias
gastrointestinales y urogenitales. También se necesitan terapias apropiadas para
discapacidades que se manifiestan tras el periodo neonatal, lo que incluye por ejemplo
la deteccion precoz y el rapido tratamiento de minusvalias fisicas, mentales,
intelectuales o sensoriales. El acceso a servicios de salud y rehabilitacion es importante
para favorecer la participacién e integracién de los nifios afectados.

A condicién de contar con la formacion adecuada, el personal de asistencia primaria
puede ofrecer servicios basicos de atencion a los nifios con defectos congénitos,
detectando estos trastornos, diagnosticando problemas frecuentes y reconociendo las
discapacidades que traen consigo. Ello, a su vez, permite ofrecer un tratamiento médico
basico y servicios de asesoramiento, teniendo en cuenta las circunstancias familiares,
el contexto comunitario y los servicios médicos disponibles. Cuando no sea posible
efectuar el diagnostico en los servicios de atencion primaria se puede derivar el caso a

especialistas.

Consecuencias para los servicios*

Los servicios y las intervenciones de prevencion y tratamiento de los defectos
congénitos deberian estar integrados en los servicios de atencién sanitaria existentes,
sobre todo en los de salud materno infantil, combinando la mejor atencién posible a los
pacientes con una estrategia de prevencién que englobe temas como la educacion, la
atencion pre gestacional, las pruebas sistematicas de deteccidn en la poblacion, el
asesoramiento genético y la prestacion de servicios de diagndstico. Como parte de esta
estrategia, los servicios de prevencion y tratamiento de los defectos congénitos deben
inscribirse en una cadena de intervenciones de salud materna infantil sin solucién de
continuidad. Dependiendo de la capacidad de los paises, la atencion dispensada

deberia ir mas alld de la asistencia primaria para abarcar servicios de obstetricia,
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pediatria, cirugia, laboratorio, radiologia y, de ser posible, genética clinica en

instalaciones de atencion secundaria y terciaria.

La eficacia de los servicios de atencion y tratamiento de los defectos congénitos
depende de la existencia de un conjunto de servicios clinicos y de diagnéstico
especializados en un sistema de atencién primaria que esté en condiciones de
utilizarlos. Se necesita un nucleo de especialistas en genética médica, cirugia
pediatrica, imagenologia y medicina fetal que llegado el momento se pueda ampliar
para responder a determinadas necesidades. Hay que complementar las clasicas
prestaciones de los laboratorios (hematologia, microbiologia y bioquimica) con servicios
de diagnéstico citogenético y por el ADN. A veces puede ser necesario un proceso

gradual para introducir todas esas prestaciones.

Con el tiempo, las nuevas tecnologias resultaran utiles para prestar servicios de manera

mas eficaz y rentable.

Aspectos metodoldgicos relevantes en la vigilancial®

Programas de vigilancia poblacional?®

Los programas de vigilancia de anomalias congénitas de ambito poblacional recopilan
datos de una poblacion de partida completa (fetos o neonatos con anomalias
congeénitas y numero

Total de nacimientos), nacida de madres residentes que viven en una zona de
captacion (area

Geografica) especifica, y durante un periodo definido.

Por lo tanto, en un programa poblacional, el denominador utilizado para calcular la
prevalencia son todos los nacidos de madres residentes, y el numerador se compone
de los fetos o neonatos con anomalias congénitas nacidos de madres residentes.
Debido a esta definicibn, en los programas poblacionales se recopilan todos los
nacimientos, es decir, no solo los que se producen en hospitales, maternidades o

centros de salud sino también los ocurridos en el hogar.
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En la mayor parte de los programas de vigilancia de anomalias congénitas se utiliza la
residencia principal de la madre en el momento del parto o de la interrupcion voluntaria
del embarazo para definir la poblacion base en la que aparecen los casos. Por ejemplo,
se podria definir la residencia como la direccién principal de la madre durante los tres
meses anterioresal embarazo y el primer trimestre de este.

Sin embargo, la cuestion fundamental es que la definicion de la condicidén de residente
utilizada para los casos (el numerador) debe ser lamisma que la utilizada para todos los
nacimientos (el denominador). Se incluyen en €l todos los fetos y neonatos identificados
conanomalias congénitas nacidos de madres residentes en la zona de captacion y
también los fetos y neonatos con anomalias congénitasnacidos fuera de ella (como el
caso de uno nacido en el hogar mientras la madre estaba visitandoa un familiar que
vivia fuera de la zona de captacion), pero cuyas madres sean residentes. No se
incluyen los fetos y neonatos con anomalias congénitas nacidos demadres no
residentes. Las fuentes de datos comprenden todos los establecimientos sanitariosde la
zona de captacion en los que se produzcan nacimientos, los registros civiles (por
ejemplo,los registros de nacimientos y defunciones), los centros de tratamiento de
referencia para las personas con anomalias congénitas (hasta la edad limite definida
para la inclusién), las bases de datos administrativas y todos los establecimientos de

atencion de salud que identifiquen fetos o neonatos con anomalias congénitas.

Programas de vigilancia hospitalarios®®

Los programas de vigilancia de anomalias congénitas basados en hospitales registran
todos los productos de embarazo con anomalias congénitas que aparecen en los
hospitalarios seleccionados de una zona geografica definida (un estado, una provincia o
un condado).En este tipo de programas, el denominador utilizado para calcular la
prevalencia es la cifra de nacimientos ocurridos en los hospitales participantes. El
numerador (casos) suele ser la cifrade fetos, nacidos vivos y mortinatos afectados cuyo
parto se ha producido en esos hospitales.Los fetos y neonatos con anomalias

congénitas que nazcan en el hogar no se incluyen, aunque se hayan identificado y
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registrado en hospitales participantes en el programa (ya que no forman parte del

denominador).

Sistema de codificacién?®

La mayoria de los paises utilizan el sistema de codificacion de la CIE-10 para clasificar
las anomalias congénitas. !’ Aunque cada pais puede elaborar su propio sistema local
de codificacién, la OMS recomienda emplearla CIE-10 para las notificaciones y

comparaciones de caracter internacional.

Posibles criterios de inclusién y de exclusiéont®

Para normalizar los criterios de inclusion de un caso (feto o neonato con una anomalia
congénita) en un programa de vigilancia de anomalias congénitas es esencial
caracterizar los criterios relacionadoscon los diagnosticos. Algunos de estos criterios
son, por ejemplo, la edad a la que se diagnosticala anomalia, el tipo de resultado del
embarazo, la edad gestacional en el momento del parto y el peso al nacer, y el lugar de
residencia de la madre. A continuacion se ofrece mas informacion sobre estos dos
ultimos criterios.

o Edad gestacional en el momento del parto y peso al nacer

La edad gestacional en el momento del parto y el peso al nacer son componentes
importantes de la definicion de caso, ya que la frecuencia de algunas anomalias
congeénitas varia segun estos factores. Por ejemplo: el conducto arterioso persistente y
testiculos no descendidos son masfrecuentes entre los neonatos prematuros y los de
bajo peso al nacer que el prematuro entre los neonatos a Término, y son anomalias que

se resuelven espontdneamente en un plazo breve.

o Residencia de la madre

En la mayor parte de los programas de vigilancia de anomalias congénitas se utiliza la
residencia principal de la madre, del parto o de la interrupcion voluntaria del
embarazoPara establecer la poblacion de partida en la que apareceran los casos. Por
ejemplo, se podria definir la residencia como la direccién principal de la madre durante

los tres meses anteriores al embarazo y el primer trimestre de este. Esta precision tiene
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importancia porgue la residencia y el lugar del parto pueden diferir, sobre todo en zonas

en las que se refiere mucho a las pacientes. Es crucial atenerse a la residencia, no al

lugar del parto, para identificar correctamente el denominador (la Poblacion de

nacimientos de la que proceden los casos) y el numerador, y a su vez es indispensable

gue denominador y numerador sean correctos para poder hacer un seguimiento exacto

de la prevalencia de una anomalia congénita y supervisar sus variaciones a lo largo del

tiempo.

Ejemplos de criterios de inclusidn para la vigilancia poblacional®’

26

Nacidos vivos y mortinatos:

gue en el parto presenten al menos una de las anomalias congénitas mayores
seleccionadas;

cuya madre sea residente de una zona de captacion;

gue en el parto tengan una edad gestacional de 28 semanas o mas, o bien, si
esta se desconociera, un peso al nacer de 1000 g o mas, o una edad gestacional
definida por el programa. La OMS recomienda utilizar una edad gestacional de
28semanas o0 mas o un peso al nacer de 1000 g o mas cuando no se disponga
de la edad gestacional, pero cada pais puede utilizar sus propios criterios, lo que

le permitird vincularlos con los datos de las estadisticas vitales.

La anomalia congénita se puede diagnosticar en el periodo prenatal (y confirmar
enel nacimiento), en el momento del nacimiento, durante el periodo de
hospitalizacionneonatal o hasta una edad limite preestablecida para la deteccion
de los casos.

Si el pais tiene capacidad de seguimiento de los neonatos, el programa de
vigilanciapuede considerar la posibilidad de registrar los datos de estos dentro de
unos limites deedad que incluyan el periodo de seguimiento (por ejemplo, hasta
el primer afio de vida).

Si el hospital tiene capacidad para registrar las interrupciones voluntarias del
embarazo, el programa puede incluir los casos de fetos que, con cualquier edad

gestacional, presenten al menos una de las anomalias congénitas mayores



pertenecientes al subgrupo de anomalias congénitas para las cuales el
diagnostico prenatal se considera definitivo (como la anencefalia). Cada pais
adoptara sus propias disposiciones para registrar las interrupciones voluntarias,
pero en muchos entornos lo que se hace es incluir los centros de diagndstico
prenatal entre las posibles fuentes de localizaciénde casos.

e Los programas interesados en obtener informacion mas detallada sobre la
inclusion del diagnostico prenatal en la vigilancia de anomalias congénitas
hallaran sugerencias y consejos utiles y practicos en las directrices elaboradas
por la NBDPN de los EE. UU.

Ejemplos de criterios de inclusion para la vigilancia hospitalaria
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Nacidos vivos y mortinatos:

v que en el parto presenten al menos una de las anomalias congénitas
mayoresseleccionadas;

v/ cuyo parto se produzca en un hospital participante en el programa;

v' que en el parto tengan una edad gestacional de 28 semanas 0 mas, 0, Si no
sedispusiera de la edad gestacional, un peso al nacer de 1000 g o mas.

v La edadgestacional puede determinarla cada pais en funcion de su
capacidad de identificarlas anomalias congénitas que se producen antes de
las 28 semanas de gestacion.

La anomalia congénita se puede diagnosticar en el periodo prenatal (y confirmar en
el nacimiento), en el momento del nacimiento o durante el periodo de hospitalizacion
neonatal. La duracién habitual de la hospitalizacion después del parto varia de unos
paises a otros, pero se podria definir como un maximo de 7 dias.

Si el programa tiene capacidad para registrar las interrupciones voluntarias del
embarazo, se puede estudiar la inclusion de los fetos que, con cualquier edad
gestacional, presentenal menos una de las anomalias congénitas mayores
pertenecientes al subgrupo de anomalias congénitas para las cuales el diagndstico
prenatal se considera definitivo (como la anencefalia). Cada pais adoptara sus

propias disposiciones para registrar lasinterrupciones voluntarias, pero en muchos



entornos lo que se hace es incluir los centros de diagnéstico prenatal entre las
posibles fuentes de localizacidén de casos.

Los programas interesados en obtener informacion mas detallada sobre la inclusion
del diagnéstico prenatal en la vigilancia de anomalias congénitas hallaran
sugerencias y consejos Utiles y practicos en las directrices elaboradas por la NBDPN
de los EE. UU.

Ejemplos de criterios de exclusion para la vigilancia poblacional y la hospitalaria

28

Neonatos que no presenten una de las anomalias congénitas mayores que figuran
en la lista de inclusion inicial (véase el anexo A).

Neonatos —con 0 sin anomalias congénitas— de menos de 28 semanas de
edadgestacional o, si no se conoce esta, con un peso al nacer inferior a 1000 g (o
con una edad gestacional o un peso menores de los definidos por el programa).
Nacidos vivos y mortinatos con anomalias congénitas que se hayan identificado
fuera de los hospitales participantes (en los programas de vigilancia hospitalarios) o
fuera de la zona de deteccion (en los programas de vigilancia poblacionales).
Residencia de la madre (en los tres meses anteriores al embarazo y el primer
trimestre de este) fuera de la zona de captacion (en los programas de vigilancia

hospitalarios)



Andlisis e interpretacion de los datos16

Prevalencia

En la vigilancia de anomalias congénitas no se suele usar «incidencia» para describir la
ocurrencia de anomalias congénitas; este término se refiere a todos los nuevos casos
de anomalias congénitas. Dado que no se pueden contabilizar con exactitud los abortos
espontaneos, se propone medir la ocurrencia de anomalias congénitas mediante la

«prevalencia en nacidos vivos», la «prevalencia al nacer» o la «prevalencia total».

En un programa de vigilancia de &mbito poblacional, la prevalencia de anomalias
congénitas se calcula tomando como numerador la cifra total de casos existentes no
duplicados (es decir, nacidos vivos y mortinatos y o interrupciones voluntarias del
embarazo) y como denominador, el numero en la poblacion de partida total de nacidos
todo ello en una zona de captacion y durante un tiempo determinado.

En el caso de la vigilancia de ambito hospitalario, la prevalencia de anomalias
congénitas se calcula tomando como numerador la cifra total de casos no duplicados
aparecidos en un hospital y como denominador, la cifra total de nacidos vivos en ese

Hospital(la prevalencia hospitalaria puede incluir uno o mas hospitales).

Nota: Es importante recordar que las estimaciones de la prevalencia basadas en datos
hospitalarios pueden estar sesgadas, ya que solo dan la prevalencia de la anomalia en
los hospitales participantes; no son estimaciones reales de la prevalencia de una

anomalia en una poblacion.

Al medir la prevalencia de anomalias congénitas es importante tener en cuenta lo que
se contabiliza en el numerador y en el denominador. Por lo general, la prevalencia de
anomalias congénitas se calcula y presenta como prevalencia por cada 100 o cada
10,000 nacidos vivos. Se puede calcular para todas las anomalias congénitas, para una
en particular o para grupos de ellas. La expresion que se muestra a continuacion se

utiliza para calcular la prevalencia al nacer de anomalias congénitas, partiendo de que
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se estan registrando tanto los nacidos vivos como los mortinatos:Prevalencia al nacer =
a/b x 10,000

A: Numero de nacidos vivos y mortinatos con una determinada anomalia congénita (p.
ej., espina bifida) contabilizados en la poblacién de partida durante un afo.

B: NUumero de nacidos vivos y mortinatos (durante ese mismo afo).

1. Prevalencia de nacidos vivos = (casos nacidos vivos)/(total de nacidos vivos) x 10,000

2. Prevalencia al nacer = (casos en nacidos vivos y mortinatos)/(total de nacidos vivos y mortinatos)
x 10,000

3. Prevalencia total = (casos nacidos vivos, mortinatos e IVEAF)/(total de nacidos vivos, mortinatos

e IVEAF) x 10,000

IVEAF = interrupcion voluntaria del embarazo por anomalia fetal.

El numerador incluye los nacidos vivos y mortinatos conocidos con anomalias
congénitas y las interrupciones voluntarias del embarazo con anomalias congénitas (si
se dispone de estos datos), o todas ellas. EI denominador solo incluye los nacidos vivos
y los mortinatos (si se dispone de estos datos), ya que es practicamente imposible
contabilizar el niUmero total de embarazos malogrados. Dado que el numero de estos es
relativamente pequefio en comparacion con el nimero de nacidos vivos, su exclusion
afecta poco a la estimacion de la prevalencia. Los abortos espontaneos no estan
incluidos ni en el numerador ni en el denominador porque es practicamente imposible

contabilizar su numero total.

El nimero de casos y la prevalencia bruta son indicadores habituales de la magnitud
gue a menudo se presentan con respecto al tiempo, el area geogréfica, caracteristicas
demograficas o diversas combinaciones de estos factores (por ejemplo, por edad, raza
y sexo). Cuando se detectan cambios en la prevalencia, se describen y analizan.

Son muchos los factores que podrian Influir en la prevalencia de un evento de salud:
variaciones de la poblacion debido a migraciones, mejora de las técnicas de diagndstico
y de notificacidén, o cambios en el sistema o los métodos de vigilancia.

Es importante tener en cuenta estos factores a la hora de interpretar los resultados
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La descripcion de los cambios a lo largo del tiempo es una manera importante de
detectar tendencias. Una comparacién del numero de notificaciones de casos
recopiladas durante un tiempo determinado puede ayudar a identificar las diferencias
entre el nimero de casos en un periodo actual y el nimero en periodos de afios
anteriores. Estas diferencias pueden ayudar a determinar las distribuciones
estacionales. El numero de casos puede variar segun la ubicacién geogréfica, por lo
que el andlisis por lugares ayudaria a identificar dénde se esta produciendo un aumento
de casos. En el caso de las anomalias congénitas raras, para poder ofrecer
estimaciones estables es importante tener en cuenta el tamafio de la unidad geogréfica

gue va a considerarse.

El andlisis de las caracteristicas demograficas informa sobre las correspondientes a los
individuos con determinadas anomalias congénitas; las variables demogréficas mas
utilizadas para el analisis

Son la edad, el sexo y larazay el origen étnico.
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MATERIALES Y METODOS

Tipo de estudio: Descriptivo Retrospectivo de corte transversal.

Area de estudio: Hospital Aleméan Nicaragiiense.

Poblacién y periodo de estudio: Todos los recién nacidos vivos atendidos en el
Hospital Aleman Nicaraglense con diagndstico de malformacion congénita registrados
durante julio de 2015a enero del 2016 (Numerador). La poblacion blanco fueron todos
los nacidos vivos atendidos en el Hospital Aleman Nicaragliense durante julio de 2015
a enero del 2016(Denominador).

Muestra: No hubo muestreo ya que se estudiaron todos los casos de malformaciones

congeénitas.

Criterios de inclusion y exclusion:
» Inclusion: Todos los recién nacidos vivos atendidos en Hospital Aleman con
diagnostico de malformaciones congénitas.

» Exclusién: Todos los casos registrados fuera del periodo de estudio y los o6bitos.

Recoleccion de la informacion:

La fuente de informacion fue secundaria, a través de las ficha de notificacion de casos o
de la base de datos del sistema del Registro Nicaragiense de Malformaciones
Congeénitas (RENIMAC). La informacion fue recolectada en una ficha que contenia las
variables que permiti6 dar cumplimiento a los objetivos del estudio. Ademas de la
revision de expedientes clinicos de los casos y del registro de nacimientos del hospital

bajo estudio.
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Plan de tabulacion y analisis.

Los datos fueron procesados y analizados en el software SPSS version 22.0. El andlisis
de variables fue a través de razones, porcentajes, tasas de letalidad y prevalencia
(numerado total de casos de malformaciones congénitas y denominador total de
nacimientos por 100). Las variables numéricas fueron analizadas a través de medidas

de centro y de dispersion.
Aspectos éticos

Se solicitd autorizacion a la direccidon del Hospital Aleman Nicaragiense para realizar

el estudio. Ademas, se garantiz6 la confidencialidad de la informacion.
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Operalizacion de variables.

Variable Definicion Valor/Escala
Edad materna Edad en afios cumplidos de la madre desde el | <19
nacimiento hasta el parto. 20 - 34
=35
Procedencia Regidén geografica de donde procede la madre. | Managua
Tipitapa.

Ciudad Sandino.
Otros

Lugar de atencién

Lugar o centro de atencion donde la paciente di

Hospital

del parto aluz. Centro Salud
Domicilio
Gestas previas Numero de veces que la mujer ha estado | Cero
embarazada. Una
Dos
Tres

Cuatro a mas

Partos El acto de dar a luz un nifio/a o un feto vivo/ao | Cero
muerto/a y sus anexos, por via vaginal. Una
Dos
Tres a mas
Abortos Todo nacimiento con un peso del producto de | Si
la gestacion menos de 500g. o0 menor a 22 | No
semanas.
Cesareas El acto de dar a luz un nifio/a o un feto vivo/a o | Si
muerto/a y sus anexos, por via abdominal. No
Antecedentes Historia previa de enfermedades cronicas o | Diabetes mellitus
patolégicos gineco-obstétricas. Hipertensién arterial
personales Pre eclampsia

Otros
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Variable

Definicion

Escala

Enfermedades Problemas de salud, enfermedades o Consumo perjudicial
durante el consumo de sustancias toxicas durante el Toéxicas
embarazo embarazo. Toxoplasmosis
Sifilis
Enf. Chagas
VIH
Tipo de Clasificacion del embarazo segun el Unico
embarazo namero de productos al nacer. Mltiple
Edad gestacional | Semanas de gestacion desde la fecha de | 28 — 36
Ultima menstruacion hasta el parto. 37-41
242
Sexo Caracteristicas fenotipicas del recién nacido | Femenino
Masculino
Ambiguo
Peso al nacer Peso en gramos al momento del | <2500
nacimiento. 2500-3999
> 4000
Recién nacido Expulsién o extraccion completa del cuerpo | Si
Vivo de la madre de un producto de concepcion | No
que, respire o dé cualquiera otra sefial de
vida.
Puntuacién Evaluacién del estado general del RN, que [0 -3
Apgar se efectla al 1° y 5° minuto de vida. 4-7
8-10
Severidad de la Clasificacion basada en la severidad. Es Mayor
malformacion mayor cuando pone en riglsgo |:’:1 yida del Menor
neonato y requiere atencion médica
congénita especializada. Menor cuando no genera
riesgo grave para salud del neonato. En la
mayoria de los casos no requiere
tratamiento médico, ni quirdrgico. ]
Numero de Numero de malformaciones congénitas Unica
malformaciones detectadas al nacimiento. Multiple




Variable Definicién Escala
Tipo de Defecto morfolégico de un 6rgano, parte | SNC
malformacion del mismo o region del cuerpo que Faciales

congénita resulta de la alteracién de un proceso de | Cardiopatias
desarrollo desde su inicio. Pulmonares
Digestivas
Genitales
Musculo
esqueléticas
Otros
Atencion Tipo de atencion especializada a la Cardiologia
especializada gue fue referido el caso luego de ser | Ortopedia
diagnosticado. Genética

Cirugia plastica

Neurocirugia

Otros
Condicion de Es la condicion del paciente a su Alta
Egreso egreso. Traslado
Fallecido
Cifra de casos existentes sobre total | Julio. 2015
de Nacidos vivos por 100. Agosto 2015
Prevalencia de Septiembre 2015.
nacidos vivos. Octubre 2015.
Noviembre 2015
Diciembre 2015
Enero 2016.
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RESULTADOS

Durante el periodo de julio de 2015 a enero de 2016 se registraron 44 casos de
anomalias congénitas en la sala de Neonatologia del Hospital Aleman Nicaraguense.
Las principales caracteristicas generales maternas fueron las siguientes: edad <20
afios: 9 casos (20.5%) 20-34 afos 30casos (68.2%)>34 aflos 5 casos
(11.4%),procedencia: Managua 36 casos (81.8%), Tipitapa 6 casos (13.6%) y otras:
2casos (4.5%), parto institucional principalmente hospitalario 42casos (95.4%) 1 Bebe
nacido en centro de salud (2.3%) y otro en su domicilio (2.3%) (Tabla 1). El promedio
de edad materna fue de 26 £ 7.3 afos, la mediana de 24 afios y las edades extremas
fueron de 15 y 43 afos.

Tabla 1 Caracteristicas generales de madres de nifios con malformaciones
Congénitas atendidos en la sala de Neonatologia del Hospital Aleman
Nicaraguense, durante julio de 2015 a enero de 2016.

Caracteristicas No. %
Generales (n=44)
Edad materna (afos):

<20 9 20.5
20-34 30 68.2
>34 5 11.4
Procedencia:

Managua 36 81.8
Tipitapa 6 13.6
Otros 2 4.5

Lugar atencién del parto:

Hospital Aleman 42 95.4
Nicaragiense 1 2.3

Centro de salud 1 2.3

Domicilio

Base de datos MINSA.
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Caracteristicas generales de madres de nifios con malformaciones
Congénitas atendidos en la sala de Neonatologia del Hospital Aleméan
Nicaraguense, durante julio de 2015 a enero de 2016.

Grafico 1.Edades de las madres de los nifios con malformaciones congénitas atendidos en la
sala de neonatologia del Hospital Aleman Nicaragtiense en Julio 2015 a enero 2016.
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Tabla 1.

Grafico 1.1 Procedencia de las madres de nifios con malformaciones congenitas atendidos en

la sala de neonatologia del Hospital Aleman Nicaraguense en Julio 2015 a Enero 2016.
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Grafico 1.2 Lugar de Atencion del Parto de las madres de nifios con malformaciones
congénitas atendidos en la sala de neonatologia del Hospital Aleméan Nicaragiense en Julio
2015 a enero 2016.
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Tabla 1.
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Las principales caracteristicas gineco-obstétricas de las madres fueron: primigesta 15
(34%)Bigesta 10(22.7%) Trigesta 8 (18.2%) multigesta 11 (25%) y nuliparas 14 (31.8%)
Para uno 10casos (22.7%), para dos: 10 (22.7%) tres o0 mas para: 10 (22.7%), Sin
embargo, la frecuencia de aborto y de cesareas previas fue de 18.2% y 13.6%,
respectivamente (Tabla 2)

Tabla2 Caracteristicas gineco-obstétricas de madres denifios con
Malformaciones Congénitasen la sala de Neonatologia del

Hospital Aleman Nicaraguense, de julio de 2015 a enero de 2016.

Caracteristicas No. %
gineco—-obstétricas (n=44)
Gesta:

Primigestas 15 34
Bigesta 10 22.7
Trigesta 8 18.1
Multigesta 11 25
Para:

Ninguno 14 31.8
Una 10 22.7
Dos 10 22.7
Tres a mas 10 22.7
Aborto:

Si 8 18.2
No 36 81.8
Cesareas:

Si 6 13.6
No 38 86.4

Base de datos MINSA.
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Caracteristicas Gineco-obstétricas de las madres con nifios con malformaciones

congénitas atendidos en el Hospital Aleman Nicaragiense julio 2015- enero 2016.

Grafico 2.Gesta de las madres de nifios con malformaciones congénitas atendidos en

el Hospital Aleman Nicaragiense de Julio 2015 a Enero 2016.
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Grafico 2.1.Paridad de las Madres de Nifios que presentaron malformaciones congeénitas

atendidos en la sala de Neonatologia Hospital Aleman Nicaragtiense en Julio 2015 a enero 2016.
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Tabla 2

Grafico 2.2 Antecedentes de Aborto en las madres con nifilos que presentaron
malformaciones congénitas atendidas en la sala de neonatologia del Hospital Aleman
Nicaraguense Julio 2015- enero 2016.
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Grafico 2.3 Antecedentes deCeséarea en las madres de nifios con malformaciones
congénitas atendidos en la sala de neonatologia Hospital Aleman Nicaragliense de julio
2015 a enero 2016.
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Solamente el 9% de las pacientes tuvieron antecedentes patolégicos personales,

principalmente diabetes mellitus y pre eclampsia con 4.5% cada uno (Tabla 3).

Tabla 3 Antecedentes patolégicos maternos de madres de nifios con
Malformaciones congénitas en la sala de Neonatologia del
Hospital Aleman Nicaragiense, dejulio de 2015 a enero de 2016.

Antecedentes patol6gicos maternos No. %
(n=44)

Antecedente patol6gico materno:

Diabetes mellitus 2 4.5

Pre eclampsia 2 4.5

Ninguna 40 91.0

Base de datos MINSA.

Grafico 3: Antecedentes patol6gicos maternos de madres de nifios con
Malformaciones congénitas en la sala de Neonatologia del Hospital
Aleman Nicaragiiense, de julio de 2015 a enero de 2016.
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Ninguna de las pacientes habian reportado consumo de sustancias toxicas como
fumado, alcohol o drogas, en ninguno de los trimestres de su embarazo. Por otro lado,
solamente se reportd un caso de toxoplasmosis y uno de VIH (la cual recibi6 TARV
durante el embarazo). Solamente un embarazo fue gemelar (Tabla 4):

Tabla 4 Problemas de salud materno durante el embarazo de nifios con
Malformaciones congénitas en la sala de Neonatologia del
Hospital Aleméan Nicaragtiense, de julio de 2015 a enero de 2016.

Problemas de salud No. %
(n=44)
Consumo de sustancias toxicas:
Si 0 0.0
No 44 100.0
Enfermedades:
Toxoplasmosis 1 2.3
VIH* 1 2.3
Sifilis 0 0.0
Paludismo 0 0.0
Enfermedad de Chagas 0 0.0
Tipo de embarazo:
Unico 43 97.9
Multiple 1 2.3
Tabla 4. *Recibié TARV durante el embarazo.

Grafico 4. Antecedentes de consumo de sustancias toxicas en las madres con nifios
gue presentaron malformaciones congénitas atendidos en la sala de neonatologia
Hospital Aleman Nicaraguense Julio 2015 a Enero 2016.
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Tabla 4.

Grafico 4.1 Enfermedades en las madres con nifios que presentaron malformaciones
congénitas atendidos en la sala de neonatologia Hospital Aleman Nicaragiiense Julio
2015 a Enero 2016.
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Grafico 4.2 Tipo de Embarazo en las madres con niflos que presentaron
malformaciones congénitas atendidos en la sala de neonatologia Hospital Aleman
Nicaraguense Julio 2015 a Enero 2016.
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Caracteristicas de los neonatos con malformaciones congénitas: La mayoria fue del
sexo masculino 32 casos (72.7%) 11 casos correspondid al sexo femenino(25%) para
una razén de masculinidad de casi 3:1; y 1 con sexo indeterminado (2.3%), el
75%.fueron a término; de peso entre 2500-3999 g.; y con Apgar de 8-10 el 86.3% de
los casos.

Tabla5 Caracteristicas de nifios con malformaciones Congénitas en la sala de
Neonatologia del Hospital Aleman Nicaragtiense, de julio de 2015 a
Enero de 2016.

Caracteristicas No. %

Sexo:

Masculino 32 72.7
Femenino 11 25.0
Indeterminado 1 2.3
Edad gestacional:

<37 11 25.0
37-41 33 75.0
>42 0 0.0
Peso al nacer:

<2500 12 27.3
2500- 3999 30 68.2
>4000 2 4.5
Puntuacion Apgar 86.3
8- 10 38 11.4
4- 7 5 2.3
0-3 1

Base de datos MINSA.
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Caracteristicas de nifios con malformaciones Congénitas en la sala de
Neonatologia del Hospital Aleméan Nicaragiiense, de julio de 2015 a
Enero de 2016.

Grafico 5. Sexo de los nifios que nacieron con malformaciones congénitas, atendidos
en la salas de neonatologia Hospital Aleman Nicaragiiense en Julio 2015 a Enero 2016.
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Grafico 5.1 Edad Gestacional de los nifios que nacieron con malformaciones
congénitas, atendidos en la salas de neonatologia Hospital Aleman Nicaraglense en
Julio 2015 a Enero 2016.
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Grafico 5.2 Peso al Nacer de los nifios que nacieron con malformaciones congénitas,
atendidos en la salas de neonatologia Hospital Aleman Nicaraglense en Julio 2015 a
Enero 2016.
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Tabla 5.

Grafico 5.3 Apgar de los nifilos que nacieron con malformaciones congénitas,
atendidos en la salas de neonatologia Hospital Aleman Nicaragliense en Julio2015 a
Enero 2016
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La severidad de las malformaciones fueron clasificadas como mayor 36 (82%) y menor
8 (18%), (tabla 6). Por otro lado, el 48% de las anomalias congénitas fueron multiples y
52% unica

(Tabla 7).

Tabla 6 Severidad de las malformaciones congénitas Sala de neonatologia Hospital
Aleman Julio 2015-Enero 2016.

Severidad No %
Mayor 36 82%
Menor 8 18%

Base de datos MINSA.

Severidad de la malformacion congénita. Hospital Aleméan
Nicaraguense, Managua, julio 2015- enero 2016.

Gréfico 6.

n = 44
18%

O Mayor @ Menor

Tabla 6.

Tabla 7 -Numero de Malformaciones congénitas Hospital Aleman Nicaragiense Julio
2015- enero 2016.

Malformaciones No %
Unicas 23 52%
Maltiples 21 48%

Base de datos MINSA.
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Grafico 7- Numero de Malformaciones congénitas Hospital Aleméan Nicaragiense Julio 2015-
enero 2016.

® Unicas
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Tabla 7

Los principales 6rganos y sistemas que fueron afectados por las malformaciones
congénitas fueron: el osteomuscular 27casos (34.6%), seguido por sistema nervioso
central (11.5%), ojos/cara/cuello 9 casos respectivamente, (11.5%), circulatorio y
labios/boca/paladar con 9% cada una (Tabla 8)
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Tabla 8. Principales 6rganos y sistemas afectados por las malformaciones congénitas

en Hospital Aleméan Nicaraguense julio 2015-enero 2016.

Tipo de malformacién N° %
Otras 4 5.1%
Genitales 3 3.8%
Respiratorias 3 3.8%
Cromosomicas 4 5.1%
Digestivas 5 6.4%
Labio/ boca /paladar 7 9%
Circulatorio 7 9%
Ojos / caral/cuello 9 11.5%
SNC 9 11.5%
Osteomuscular 27 34.6%

Base de datos MINSA.

Grafico 8:Principales organos y sistemas afectados por las malformaciones congénitas en

Hospital ~ Aleman Nicaraglense julio 2015-enero 2016.
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Tabla 8.
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En la Tabla 9se presentan las diversas especialidades clinicas a las que fueron referidos los nifios
con malformaciones congénitas. Las que predominaron fueron cirugia pediatrica
25.4%cardiologia, ortopedia y genética con 14.5% cada una. En menor frecuencia fueron
neurocirugia y cirugia pléstica con 9.1% cada una. Sin embargo, el 9.1% de los neonatos no

recibieron atencion especializada

Tabla 9. Especialidades alas que fueron referidos los nifios con Malformaciones Hospital

Aleman Nicaragiiense julio 2015- enero 2016.

Especialidades No %
Ninguna 5 9.1
Sin Dato 1 1.8
Endocrino 1 1.8
Cirugia Plastica 5 9.1
Neurologia 5 9.1
Genética 8 14.5
Ortopedia 8 14.5
Cardiologia 8 14.5
Cirugia Pediatrica 14 25.4

Base de datos MINSA.
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Grafico 9. Especialidades a las que fueron referidos los nifios

congénitas Hospital Aleméan Nicaragiense julio 2015- enero 2016.
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Tabla 9

El 84.1% egresaron vivos y el 13.6% egresaron muertos. En el 2.3% no habian datos

(tabla10).

Tabla 10. Condicion de Egreso de neonatos con malformaciones congénitas Hospital
Aleman Nicaragiense Julio 2015 a Enero 2016.

Egresos No %
Vivo 37 84.1%
Muerto 6 13.6%
Sin dato 1 2.3%

Base de datos MINSA.
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GI’éﬁCO 10 5 Egreso de neonatos con malformaciones congénitas. Hospital
Aleman Nicaragiense, Managua, julio 2015-enero 2016.

n =44

O Vivo @ Muerto B Sin dato

Tabla 10

El 68.2% de los nifios egresaron no fueron trasladados, pero en el 27.3% y 4.5% fueron

trasladados a los siguientes hospitales HMJR y al HALF, respectivamente (tabla 11)

Tabla 11. Traslado de nifios con malformaciones congénitas Hospital Aleman

Nicaraguense, Julio 2015- enero 2016

Traslado No %
Ninguno 30 68.2%
HMJR 12 27.3%
HALF 2 4.5%

Base de Datos MINSA.
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Graéfico

Traslado de nifios con malformaciones congénitas. Hospital
Aleman Nicaragiense, Managua, julio 2015-enero 2016.

OHALF

O HMJR H Ninguno

La prevalencia de las malformaciones congénita, se encontré por cada mes: en el
mes de julio fue de 054%, en Agosto de: 1.1%, Septiembre de: 071%, Octubre de
088%, Noviembre de: 1.5%, Diciembre (2015) de: 094% y Enero 2016 de: 1.2% por

cada 100 nacidos vivos.

En el periodo de estudio se encontré una prevalencia de: 1% por cada 100 nacidos

Vivos.

Tabla 12: Prevalencia de las malformaciones congénitas en los Recién Nacidos
Atendidos en la sala de Neonatologia del Hospital Aleman Nicaragiense de julio 2015-

Enero 2016.
Prevalencia.
MESES Por cada 100 Nacidos vivos
Julio 0.54
Agosto 1.1
Septiembre 0.71
Octubre 0.88
Noviembre 15
Diciembre . 0.94
Enero 1.2

Base de datos MINSA y registro del servicio de Estadistica HAN.
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Grafica 12: Prevalencia de las malformaciones congénitas en los Recién Nacidos
Atendidos en la sala de Neonatologia del Hospital Aleman Nicaraguiense de julio.
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DISCUSION

La asociacion entre las edades maternas extremas (como las madres adolescentes o
afiosas) y malformaciones congénitas ya ha sido comprobada por diversos autores.?0-??
Ademas se ha encontrado que las edades maternas avanzadas serelacionan
principalmente con malformaciones congénitas de origen cromosomico. También se ha
descrito un mayor riesgo de defectos del tubo neural,especialmente anencefalia y
espina bifida en hijos de mujeres mayores de 40 afios.?® Las edades maternas mas
jovenes se han relacionado con malformaciones congénitasno cromosémicas,ya sea de
origen disruptivo, como gastrosquisis como también con defectos de otrotipo, como
estenosis pildrica, hidrocefalia, polidactilia, persistencia del ductos arterioso displasia
septo-optica. Esta asociacion implicaque los habitos de las mujeres jovenes, como
alimentacion, consumo de tabaco y drogas, pudieran corresponder a factores de riesgo

para estos defectos.

Sin embargo, en datos publicados en este estudio no son consistentes con lo reportado
por la literatura, pero esto podria deberse al reducido nimero de casos, o al hecho que
un alto porcentaje de las malformaciones congénitas es de etiologia desconocida. Al
comparar nuestros datos con otros estudios realizados en Nicaragua la mayoria de
casos de malformaciones congénitas son del sexo masculino, procedencia urbana y

madres con edades entre 20-34 afios, similares a lo encontrado en este estudio.11-14

El hecho que la mayoria de pacientes eran originarias de Managua esto podria
atribuirse a la mayor accesibilidad de las madres al Hospital Aleman Nicaragiense, y no
a una mayor prevalencia de las madres originarias de Managua. Fue reducido el
porcentaje de madres tuvieron con antecedentes patoldgicos personales, de consumo

de sustancias toxicas y de enfermedades durante el embarazo.

También fue importante observar la mayoria de las malformaciones fueron clasificadas
como mayor en 82% y el 48% de las anomalias congénitas fueron multiples.
Estos factores estan relacionados con una mayor letalidad de los casos. , la letalidad

encontrada fue de 13.6%.
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Los resultados favorables de este estudio pudieron haberse atribuido a que méas del
95% de los partos atendidos de los casos fue realizado en el hospital bajo estudio. Por
otro lado, después de haber sido diagnosticadas las anomalias congénitas, estos

pacientes recibieron atencién subespecializada segun el sistema u érgano afectado.

Al comparar las principales malformaciones congénitas con otros estudios se
observaron discrepancias. En este estudio los principales érganos y sistemas con
anomalias congénitas fueron: el osteomuscular, seguido por sistema nervioso central y
ojos/cara/cuello. En dos estudios realizados en el Hospital Fernando Vélez Paiz, se
encontr6 que en uno predominaron las anomalias cardiovasculares seguidas del
sindrome de Down,'! mientras que en el otro predominaron las osteomusculares y del
SNC, 2 como en este estudio. En Hospital Alejandro Davila Bolafios también se
encontré6 una casuistica similar.'® En dos previos estudios en el Hospital Aleman
Nicaragtiense uno realizado en el 2007 predominaron las anomalias del SNC*8y en el

2010 predominaron las anomalias congénitas del aparato digestivo y osteomuscular. 1°

Una limitacion de este estudio fue que la base de datos en donde se lleva la vigilancia,
no estaba disponible para un afio, sino que solo para 7 meses, los cuales fueron
reportados aqui. Esto afecto el tamafio de la muestra y representatividad del estudio, ya
gue todas las series se basan en periodos de estudio de un afio para calcular la
prevalencia. Por otro lado, las variables fundamentales para la vigilancia de
malformaciones congénitas es reducida.'®Un aspecto que dificulté el andlisis de los
datos fue que el sistema de datos no esta registrado en una sola base de datos, sino

gue se encuentra en paginas separadas en Excel.

Creemos que los resultados de este estudio sirvan para retroalimentar el sistema de

vigilancia de las malformaciones congénitas, asi como su manejo.
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CONCLUSIONES.

La mayoria de madres tenian entre 20-34 afos, eran originarias de Managua,
primigestas y con parto institucional.

El 9% de las madres tuvieron antecedentes patolégicos personales y solamente se

reportd un caso de toxoplasmosis y VIH durante el embarazo.

La mayoria de casos con malformaciones congénitas eran del sexo masculino, a

término, peso entre 2500-3999 g. y todos nacieron vivos.

Las malformaciones fueron clasificadas como mayor y menor en 82% y18%,

respectivamente, y el 48% de las anomalias congénitas fueron multiples y 52% Unicas.

Los principales 6rganos y sistemas que fueron afectados por las malformaciones
congénitas fueron: el osteomuscular (34.6%), seguido por sistema nervioso central

(11.5%), ojos/caral/cuello (11.5%), circulatorio y labios/boca/paladar con 9% cada una.

Méas de la mitad de los nifios con malformaciones congénitas recibieron atencion

subespecializada, principalmente Cirugia pediatrica cardiologia, ortopedia y genética.

La letalidad de los casos fue de 13.6%.

En relacion a la prevalencia de las malformaciones congénita, se encontré que en el
mes de julio fue de 0.54%, en Agosto de: 1.1%, Septiembre de: 0.71%, Octubre de
0.88%, Noviembre de: 1.5%, Diciembre (2015) de: 0.94% vy Enero 2016 de: 1.2% por
cada 100 nacidos vivos.

En el periodo de estudio se encontr6 una prevalencia de: 1% por cada 100 nacidos
Vivos.
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RECOMENDACIONES.

Mejorar el sistema de registro de vigilancia de las malformaciones congénitas, a través
de un software que permita su introduccion, procesamiento y analisis, ya que el

software Excel, presenta limitaciones.

Valorar la inclusién de otras variables en el sistema de vigilancia importante para la
prevencién e malformaciones congénitas, como el numero de controles prenatales,
antecedentes familiares y personales de malformaciones, consanguinidady consumo de

acido folico, etc.

Ampliar el tamafio de la muestra para tener un mejor panorama del comportamiento de

las malformaciones congénitas.

Cumplimiento de la administracion via oral de suplementos de acido folico y
multivitaminas periconcepcionales, durante el embarazo y la lactancia materna para la
prevencion de defectos del tubo neural y otras malformaciones congénitas, en la

atencion Primaria.
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