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Proyecto de un registro nactonal
de malformaciones congénilas

Por loz Dres.:

Framcisco Rogas Ocuoa,” Dieco Sosa Bens*®
Carmen Mouna® v Cixpino Lorez Parpo®®**

Bojaz Ochoa, F. et al. Proyecto para un registro Nacional de malformeciones congénitas,

Bev, Cub. Ped. 44: 456, 1972,

Loz autores exponen datos estadisticos de diversa fuente que demuestran las notables di-
ferencias que ¢ informan en la incidencia de malformaciones rongénitaz en recién nacidos.
Entre otro: se ofrecen resultados de dos estudios nacionales recientemente efectuados. Se
diseuten los problemas metodologicos para la obtencién de datos sobre mallormaciones
rongénitas vy se fundamenta la conveniencia de dismoner de un registro nacional; tam.
bién :e destaca la metodologia a seguir en cuanto a la confeccidn de este Registro y se
sugiere que se dé inicio al misme en enero lro, de 1973,

INTRODUCCION

Las malformaciones congénitas cons-
tituyen un punto ain no resuelto en la
morbimortalidad periratal. Su presen-
cia conlleva aspectos relativos a la sa-
lud de la poblacién, a la profesion meé-
dica, al medio familiar y de adaptacién
social, que globalmente considerados
constituyen un problema para la comu-
nidad.

La severidad de las anomalias congé-
nitas varia dezde formas asintomdticas,
hasta defectos letales que abarcan va-
tios sistemas. Muochas malformaciones
tolerables en la vida intrauterima son
incompatibles con la vida neonatal.

* Director. Direccion General de Estadiz-
tica MINSAP.

% J Dpto. de Pediatria Hospital Militar
Central “L. Diaz Sote”.

fe% 1 Dpte. de Pediatria Hospital Reg.
Maternidad “Eusebio Hernandez™,

288%  Dijreceion General de Estadistica Mi-
nisterio de Salud Pablica.

Las investigaciones etiolégicas ocupan
un lugar preferentemente recomocién-
dose v aceptindose que estos defectos
en el desarrollo, estdn intimamente vin-
culados a una eutil irterrelacién entre
factores genéticos y ambientales.

No hay uniformidad de criterios acer-
ca de los métodos utilizados para de-
terminar la frecuencia de las malforma-
ciones congénitas en mortinatos ni emn
nacidos vives, no siendo por lo tanto
comparahles las distintas cifras repor-
tadas, Los factores que las afectan son
numerosos y ademas de la variedad de
definiciones y de la gran incertidumbre
que con frecuencia y “anormalidad” se
cahe que influyen notablemente en las
cifras de incidencia: la fuente de infor-
macion, la poblacién investigada, la
seleceion del material de estudio, la
inclusién de mortinatos y fetos aborta-
dos, el adiestramiemto del que examina
al nifo (pediatra u ohstetra), la utili-
zacion de los medios auxiliares de diag-



nostico, la exploracién quirirgica, la
duracién del segunimiento, la tasa de
autopsia y otros.

Las tasas de incidencia de defectos
congénitos varian segin los diferentes
autores desde 10.6 por mil, Killen ¥
Wimberg' (1968), hasta 167.0 por mil,
Mardsn® v col. (1964). (Cuadro I).

Algunos de nosotros® (1972) en 2915
nacimieatos consecutivos estudiados en
einco hospitales de la ciudad de La Ha-
bana observamos una incidencia global
err anomalias congénitas de 26.8 por mil
nacimientos ¥ una incidencia por
mil nacimientos segiin hospitales de
34.1 en la Matermidad Regional “Amé-
rica Arias”:; 195 en la Maternidad
Regional “Eusebio Hernandez™; 29.4 en
el Maternoinfantil HRegional *10 de
Octubre”; 16.6 en la Maternidad “Clo-
domira Acosta™; v 279 en ¢l Hospital
Militar Central “Dr. Luis Diaz Soto™.

{Ver Cuoadro 11). También en La Ila.
bana uno de nosotros encontré una in-
cidencia global de 12.3 por 1000 naci-
mientos en 90 638 observaciones regis
tradaz en 5 afios en 4 hospitales.*

Me. Intosh® (1954), afirmé que la
incidencia de malformaciomes en fetos
muertos era del 13.6%, v que legaba a
aleanzar el 29.6% entre los nifos falle-
cidos dentro de los primeros 30 dias
de la vida. Richards® (1955) seialdé que
el 10.2% de las muertes neonatales v
el 5.49% de las defunciones fetales de
mis de 500 gramos eran producidas por
anomalias congénitas,

Rogers™ (1969) al referirse a un es-
tudio epidemiolégico realizado en In-
glaterra ¥ Gales sobre mortalidad por
anomalias congénitazs ohservé que el
19% de todos los mortinatos registrados
v el 20% de la mortalidad infantil fue-
ron ocasionados por defectos congéni-
tos.

CUADRO 1

INCIDENCIAS DE MALFORMACIONES CONGENITAS
AUTORES SELECCIONADOS

Autor Pais Afio de Material Nirmers Inciden.

Estudio Eztudiada de easos = 1000
Killen ¥ Wimberg'! Suecia 1964-66 Nacimientos 159500 10.6
Marden® EE.UU. 196062 Nac. vivos 4412 167.0
Sosa Bems v cols? Cuba 1971 Nacimientos 2915 26.8
Lopez Pardo? Cuba 1967-71 Nacimientos 920638 12.3
Me. Intosh y cols.®  EE.UU. 1954 Nacimientos 6053 71.5
Book' Suecia 1927-47 Nacimientos 44100 11.2
Neel'? Japén 1948.54 Nac. vivos 64567 10.2
Buttler™ Reino Unido 1958 Nacimientos 17406 17.5
Roszkowski®’ Polonia 1960-62 Nacimientos 8084 18.4
Saifullah v cols.** India 1967* Nacimientos 1000 36.0
Carter'® Inglaterra Ignorade  Ignorade 14813 14.7
Simpkizs™ Usanda 1956-57 Nacimientos 2068 24.0
Gosh®* India Ignorade  Iznoradoe 4353 310
Khan®* Kenya 1963-64 Nacimientos 3016 17.9

* Feche dei reporte.
R
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CUADRO II

INCIDENCIA DE MALFORMACIONES CONCENITAS POR 1000 NACIMIENTOS
SEGUN HOSPITALES
LA HABANA. 1971

Incidencin

Hospital Nacimicntos Malformados
w1000 Noe.

Mat. Reg. América Arias 98] 34 34.1
Mat. Reg. Eusebio Hernandez 872 17 19.5
Mat. Rez. 10 de Octubre 545 16 204
Mat. Clodomira Acosta 302 5 16.6
Hosp. Militar Cemral Dr. Luis

Diaz Soto 215 6 219
Total: 2915 78 26.8

FUENTE: Sosa Bens, D.; Moling, C.; Valdés, R.; Melina, H. v Galindo, F.: Malforma
ciones congénitas: Morbimortalidad en un estudio de 29015 Nocimientos.

En Cuba se ha observado en un estu-
dio de la mortalidad fetal tardia de
1970 a partir de certificados médicos
de defuncién,® que un 54% de las
muertes en este grupo se atribuye a
malformaciones congénitas, v que el
965 de lag muertes de los memores de
1 aiio también ze adjudican a la causa
registrada en el ano referido.”

Loz hrote: epidémicos de focomelia,
producidos por la talidomida, ¥ repor-
tados por Lenz¥ (19610 en Alemaniag
Khan'* (1952) en Uganda: Burley™
(1962) v Leck v Miller™ (1962) en el
Reino Unido, no sélo alertaron sobre
el uso de drogas que pudicran ser tera-
togénicas en el primer trimestre de la
gestacion, simo que pusieron de mani.
fiesto:

a) Que los métodos utilizados para
la evaluacion de los cfectos tera-
togenicos de factores exdgenos,
especialmente drogas v otras sus-
tancias quimicas, en animales de
experimentacién, no ofrecen pro-
teccion satisfactoria para el em-
brién humane,
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b) La imperiosa necesidad de tener
establecido un- sistema de “alar-
ma” que permita detectar cual-
quier muevo agenle teratogénico
responsable de una epidemia de
anomalias congénitas que se esté
produciendo en el medio, median:
te ¢l control sistemitico a nivel
nacional de la incidencia de las
malformaciones congénitas.

Una respuesta practica a las propo-
siciomes que se desprenden de las dos
aflirmaciones anteriores la constituye un
sistema de vigilancia epidemiolégica
hasado en un registro continuo de mal.
formaciones congénitas ohservadas en
torno al nacimiento.

Este método tiene antecedentes, entre
los que cabe citar ¢l Registro Sueco de
Malformaciones Congénitas, que Kiiion
v Wimberg' describieron después de
acumular 2 afios de experiencia y de
donde hemos tomado pautas principales
para hacer nuestra proposicidn, Citan-
do textualmente el trabajo referido de
Killen vy Wimberg éstos nos dicen que:

“lo esencial del procedimiemto de re-
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gistro es que las malformaciones ob-
servadas en el neonato se comunican
mensualmente a un registro de mal-
formacione: mediante un diagnostico
o deseripeion verbal ¥ no eon un
mimero de eddigo. Asi la frecuencia
de diferentes malformaciones se man-
tiene bajo contrel continuo,

El método se verifico con los datos
suecos disponibles durante el periodo
de uso de la 1alidomida. Los resulta-
dos indican que si el registro hubiese
estado funcionando en aquella épo-
en, s¢ habria identificado la epide-
mis unos 5 meses después de la apa-
ricion de las primeras embriopatias
por talidomida.™

Todo lo expuesto nos induce a pro.
poner la implantacién de uw Registro
Nacional de Malformaciones Congéni-
tas cuyas hazes pazamos a describir,

Objetivos

1. Recolectar informacién sobre mal-
formaciones congénitas en defun:
ciones fetales ¥ neonatos, que per-
mita deszeribir un grupo definido
de caracteristicaz de este fend-
menao,

2. Disponer de un sistema de vigi-
larrcia epidemiolagica que permita
detectar la accién de un nuevo
factor teratogénico, en funcion de
un aumento significative de la
frecuencia de una  determinada
malformacién congénita,

Universo del registro

El universo de unidades de ohserva-
cidgi lo constituyen la totalidad de las
defunciones fetales mayores de 500 gra-
mos de peso y todos los nacidos vivos
que ocurran en los servicios de mater-
nidad con 1000 o mas partos anuales.
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Las unidades con el volumen de par-
tos que #= ha sefalado represemtan el
8299 de los partos institucionales del
paiz, el 77.9% del estimado glohal de
nacimientos ¥ para cada provineia mis
del 70% de sus partos imstitucionales,
En nimeros absolatos alcanza la cifra
de 208 142 partos. Las cifras son de
1971. Todo lo anterior se detalla en el
Anexo 1.

Datos necesarios

Los datos necesarioz para ¢l logro de
los objetivos perseguidos con ¢l Regis
tro Nacional de Malformaciones Con.
génitag son los siguientes:

al Datos de identidad: se utilizarin
para identificar individualmente
cada malformado reportado y po-
der en caso necesario obtener al-
guna informacion adicional sobre
é:te, Son los siguientes: nimero
de orden consecutivo en el regis
tro de la uridad, unidad que re-
porta, codigo de la misma, nom.
bre de la madre ¥y nimero de su
historia climica,

bi Edad de la madre: se wutilizara
para estudiar la distribucion de
las malformaciones congénitas se-
gun edad de la madre, ya que se
supone una distribucion desigual
para diferentes edades.

¢l Edad gestacional: ze utilizard re-
lacionindola con el peso al naci-
miento para conocer la incidencia
de malformaciomes segin el grado
de madurez del malformado.

i1 Fecha del parto: se utilizard para
ubicar segin distintas unidades
de tiempo la incidencia de las
malformaciones,

e} Tipo de parto: se utilizari para
cstudiar la distribucién de  las
malformaciones segan  tipo  de

R.C. P
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patto, ya que e supone una fre-
cuencia distinta entre los produe-
tos de parto simple ¥ los de parto
miiltiple.

{1 Peso del malformado al nacer: se
ulilizara para los fines propues-
toz en e, en relaciér a la edad
gestacional,

gl Sexo: se utilizari para medir la
incidencia semin sexo, ya que s
suponen variaciones en  ciertas
anomalias semin eila  earacteris-
hiea.

[

—_—

Estado al nacimiento: se utilizari
para conocer la frecuencia por se-
parado en nacidos vivos v defuir
viones fetales,

il Ejecucion o no de necropsia: se
utilizard para evaluar el grado de
cobertura de necropsias de los da-
to: registrados a partir de defun.
ciones,

i) Deseripeion de lafs)  malforma-
eion(es) : tanlo en vivos como en
fallecidos, se utilizard para preei.
sar las ecaracteristicas de lals)
malformacion(es).

ki Dibujo: se utilizard para repre.
sentar en forma mis exacta la lo-
calizacion v caracter de la(s) mal-
formaciom(es) deserita(s),

I} Nombre y firma del médico que
llena el formulario: se utilizara
para identificar al médico que
realiza ¢l reporte, con el fin de
poder solicitar del mismo aclara.
ciones o datos complementarios,

Farmulario

El formulario que se incluye recoge los
datos propuestos eomo necesarvios, el
instructivo para su manejo se halla en
el Anexo No. 2,

R C P
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Aspecto organizative

En la unidad registradora:

En cada wwidad de las incluidas en
el universo del registro, previa informa.
cién al director y otros funcionarios que
se requiera segin las caracteristiens de
la unidad, se procederi a seleccionar un
médico pediatra, obstetra o patélogo a
quien se responsabilizari a ese nivel
con la tarea del registro.

Las funciones de este responsable
serin:
— comocer las normas técnicas v los
procedimientos administrativos del
registro,

— adiestrar al resto del personal mé-
dico de la unidad en el manejo de
la metodologia del registro, en par-
ticular en las normas de examen y
diagndstico y procedimientos de
registro,

—supervisar el cumplimiento de lo
establecido e ecuanto a integridad
y continuidad del registro, inelu.
vendo la revision de los formmula-
rios que llenan los médicos v los
datos del informe que confecciona
el Departamento de Estadistica.

— informar de la marcha del traba-
jo en las oportunidades que se le
solicite,

Por otra parte, el Jefe del Departa-

mento de Estadistica quedard encarga-
do de:

—conacer los procedimientos esta-
disticos del registro y organizar su
cumplimiento en la unidad.

— recopilar los datos sobre nacimien.

toz ¥ defunciones fetales que ¢l re.
gistro establece,

— recopilar los formularios de repor-
te de anomalias congénitas que con-
feceionan los médicos.
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— mantener un archivo con:ecutivo
de las copias de estoz: formularios.

— enviar dentro de los 5 dias siguien:
tes o la termimracion de cada mes
los originales de los formularios,
acompanados del modelo de remi-
gion debidamente complimentado,
al Departamento de Estadistica Re-
gional eorrespondiente,

—revisar los formularios del reporte,
v & se encuentran deficientes, de-
volverlos al médico responsahle pa-
ra su correccion.

En la regign y provincia

La regién y provincia serin encarga-
das de la tramitacién de la informa-
cion, incluyendo revision de los docu-
mentos. Cada nivel dispone para ¢l en-
vio de la informacion a nivel superior,
hasta el dia 10 (la regién) y el 15 (la
provineia) del mes siguiente al que se
informa,

Esta tramitacidn corresponde al De-
partamento de Estadistica, que de en-
contrar deficienciasz err la informacion,
las discutivda con el nivel informante,
rectificindolas,

En la provincia se designard, previa
informacién al director v otros funcio-
narios que les competa, un pediatra,
miembro del grupe provincial, como
responsable del registro a mivel provim
cial, con funciones para su nivel simi-
lares a las de la unidad,

Los jefes de los departamentos regio-
nales y provincial de Estadistica que-
dan encargados del cumplimiento de las
tareas del registro a su nivel,

En ol nivel central

Se formaria wira Comision del Regis-
tro Nacional de Malformaciones Con.
génitas integrada por 2 pediatras, 2 s
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tadisticos, 1 obstetra, 1 patslogo v 1 epi-
demidloge, que entre sus funciones de-
brerin:
~— conocer ¢l conjunto de normas téc.
nieas ¥ procedimientos de registro.
- adiestrar al personal de los niveles
intermedios que participarar en ¢l
mismo,
~— supervisar y controlar el funciona.
miento del registro.

— analizar la informacién recopilada.
-ilivulgar los resultados obtenidos,

~ introducir en el sistema las modi-
ficaciones que la practica aconseje
en ¢l futuro.

La sede del Registro sera la oficina
de la Direccidn General de Estadistica,
que serd a su vez la encargada del pro-
cesamiento de la informacién recopila-
da v de su andlisis.

Procedimiontos de registro

Se establecen lo: procedimientos e
peeificos que regulan los tramites del
presente registro, desde el acto de cum.
plimentar el formulario del reporte,
hasta su inclusién en el Registro Nacio-
nal (Anexo No. 3). Ademas < formulan
oricntaciones técnicas para el examen
clinico y necrépsico de los nacidos ob-
jetos de muestro estudio (Anexos Nos,
4y 5).

Modelo de andlisis

En funcién de los objetivos de este
registro, el andlisis de la informacién
tendred dos finalidades:

1. Brindar anualmente un resumen es-
tadistico descriptive de la informa.
cion obtenida en el afo comsidera.
do. Este resumen puede ofrecer en-
tre olros, los sizuientes resultados:

R. C. P
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Loh-1-0

MIHISTERIO DE SALUD PUBLICA
ESTAOISTICA

REGISTRO NACIONAL DE
MALFORMACIONES CONGENITAS

1= NUM DE ORDEM

Z-UNIDAD

3.- CODIGO DE
LA UNIDAD

f{E=idl)

@-NOMBRE DE LA MADRE

&= NUM DE wiSTORIA CLINICA

G-EQAD DE L& MADRE : f.= SEXO DEL PRODUCTO
- r MABEVLING I
T
An b FIMEMING | s 2 (24}
7-EDAD GESTACIONAL EN SEMANAS I-——I IROETERMINADD ., 3
SCMANAS bideidl - yp - ESTADO AL NACIMIENTO
B-FECHA DEL PARTQ WACIDD ViND i 281
| | DEFuUNCION FETAaL 2
iy NS AN
13 = 2e 13- §1 FUE UN NACIDO Vive
MO FALLECIS AWTES DEL CORESO ]
8- TIPO DE PARTO FALLECID ¥ 3L LE MEALITO NECROFSIA 1261
IMIEE, | ety e g i FALLEEIS T MO SELE REaLIZO NECROPSIA | 3
MULTIPEE vuvcnmariniares A
I4.= 51 FUE UNA DEFUNCION FETAL
10:PESO DEL PRODUCTD AL HACER SE REALITO NECROPSIA ] or
. 1
KO 3 LE MEALITO MECROPSIA |, 2
ARauns 12T =23

PARA NACIDD VIVD O DEFUNCION FETAL

MENTARIOS

1G-DESCRIDA LAS ANOMALIAS CONGENITAS DESCURIERTAS POR MENOS CLIMICOS ¥/O0 EXAMENES COMPLE =

51 FUE UNA DEFUNCION FETAL © NACIDD VIVO FALLECIDD POSTERIORMENTE

IG-DESCRIBA LOS HALLAIGOS DE ANOMALIAS EMCONTRADAS EN LA NECROPSIA
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IT = §1 CONSIDERA QUE AYUDARIA A CONOCER WAS SOORE LAIS) MALFORMACIONIES) PRESENTADAIS) REPRLSIN
TCLA(S) AUNILIANDOSE DEL DADUJO 1MPRCS0

I -NOMBRE DEL WMEDICO OUE LLENA EL FORMULARMO

IS =FIRMA

DIAGNOSTICOS DE MALFORMACIONLS WALLADAS POF ORDEM DE IMPORTANCIA

PARA SCR LLENADO SOLO POR LA OFICINA CENTRAL

t ]
P rm=3el
| S——,
i BE=380
i C—
i »a=3w
i (——
{ap=adl
a) Incidencia de macidos vivos, de- ¢} Incidencia de malformaciones
funciones fetales y nacimientos congémitas por sexo del nacido
en general con malformaciomes vivo o defuncién fetal.
congémitas, dl Incidencia de malformaciones
- . fnitas segin el ti
bl Incidencia proporcional de las r::mgrmiun o Ga/pates,
G : z simple o miltiple.
distintas malformaciones congé-
nitas, consideradas en los nacidos e) Incidencia por edad de la madre,
vivos, defunciones fetales y en f) Incidencia segin el tiempo de
ambos. géstacidn,
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UNIDADES CON 1008 O MAS PARTOS

Provincia:
PINAR DEL RIO-

ANEXO 1

ARO 1971

MNo. de Partos

Hosp. Ginecobztétrico Prov. “Justo L. Padilla™
Hosp. Materno Arca de San Cristébal

Subtotal:

LA HABANA:

Hoep, Gral. Reg. “Enrique Cabrera™
Hosp. Gral. Reg. “Ivin Portuondo™
Hosp, Gral, Rez. “Jos¢ R. Martinez"

Hosp. Gral. Reg. “Benéfica™

Hosp. Gral, Reg. “Héroes de Baire”
Hosp. Mat. Reg. de Plaza de la Revolucidn
Hosp. Mat. Rez. “América Arias”

Hosp. Mat. Regz. “Eusebio Hermindez"

Hosp. Mat. Reg. de Guanahacoa

Hosp. Mat. Reg. de Giiines

Hosp, Mat. Area “Clodomira Acosta™
Hosp, Mat. Inf, Reg. 10 de Octubre
Hosp. Mat. Inf. Reg. “Leonor Pérez”
Hosp. Militar Central “Luis Diaz Soto”

Subhtotal:

MATANZAS:

Hosp. Gral. Reg. de Cardenas
Hosp. Gral. Reg. de Colén
Hosp. Materno Provincial

Subtotal:

LAS VILLAS:

Hosp. Gral. Reg. de Remedios
Hosp. Gral. Reg. de Sagua
Hosp. Gral. Area de Caibarién
Hosp. Gral. Area de Yaguajay
Hosp. Gral. Area de Trinidad
Hosp. Materno Provinecial
Hosp. Materno de Cienfuegos

Hosp. Materno de Saneti Spiritus
Hogp. Matero de Area de Placetas
Hosp. Materno Inf. de Area de Cabaiguin

Subtotal:

R C P
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10 064
1122
11 186

5124
1849
2378
1792
1419
5487
9044
10 167
5486
317
1089
6 551
2213
1788

57 558

3221
4142
6 003

13 366

1 246
3 823
1039
1187
1681
10 250
6 233
4697
2536
1302

33994

Total de Partos

14 806

59160

14 646

39 859

5.6

97.3

91.3

85.0
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Provinela:

CAMAGUEY:
Hosp. Gral. Reg. de Ciego de Avila
Hosp. Gral. Reg. de Florida
Hosp. Gral. Reg, de Morén
Hosp. Gral. Avea Elia
Hosp. Materno Provineial

Subtotal:
ORIENTE NORTE:
Hoasp. Gral. Prov. V. 1. Lenin™
Hosp. Gral. Reg. de Puerto Padre
Hosp. Gral. Reg, de Banes
Hosp. Gral. Reg. de Mayari
Hosp. Gral. de Area de Gibara

Hosp. Gral. de Arca de Buenaventura
Hosp. Gral. de Area de Sagua de Tinamo

Hosp, Mat. Reg, de Victoria de lag Tunas
Subtotal:

ORIENTE SUR:

Hosp. Gral. Reg. de Palma Soriano
Hosp. Gral. Reg. de Bavamo

Hosp. Gral. Reg. de Baracoa

Hosp. Materno Provineial

Hosp. Materno Heg, Sur (Santiago)
Ho:p. Materno Heg. de Mapzanillo
Hosp. Materno Reg. de Guantinamo
Hosp. Materno Inf. Area de Alto Songo
Hosp. Materno Inf. Area de C. Ferrals
Hosp. Materna Inf, Area W. Pagés
Hosp. Materno Inf. Area Jiguani
Hosp. Materno Infl. Area Media Luna
Hosp. Materno Iof. Area Niquero

Subtotal:
Total:

FUENTE: Informe Anual de (Msstetricia, Ministerio de Salud Pablica. Hosp, Militar Central

“Luis Diaz Sota”,
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Nao. de Partos

3961
1821
1957
1184
9 602
18525

10 579
2921
2 696
1504
1051
1062
1998
5120

26921

4823
5873
2489
5988
6 328
5 785
7400
1273
1422
1725
1061
1059
1 366

46 592
208142

Tetal de Partos

25295

36959

60 483
251208

FL

73.2

7.4
82.9
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gl Incidencia segiin el peso del pro-
ducto, ya sea maecido vivo o de-
funeién fetal.

Después del primer afio se publicarin
los resultades del afo concluide, com-
parandolos con los de afos anteriores.
Asimismo esta publicacion tendri el ob-
jetivo de hacer una revisidn critica de
los métodos de estudio empleados en el
periodo evaluado.

2. Establecer un sistema que permita
detectar la aparicidn de un rueve
factor teratogénico, en funcidn de
un aumento significativo de la fre-
cuencia de una determinada malfor-
macién congénita o de azociaciones
de las mismas,

‘ara ello se caleularin err funcién de
las  frecuencias base observadas, las
diferencias que se hace necesario so-
brepasar para considerar signifieativa
la diferencia para una [recuencia base
determinada, con un nivel de significa-
cion dado: lo que haria pensar, #i esta
diferencia es sobrepasada. en la presen-
cia de un nuevo factor teratogénico en
la poblacién a que corresponda el ana-
lisis.

Se entiende como frecuencia base la
incidencia observada durante un perio-
do prolongade, y que consideraremos
como frecuencia normal de incidencia
e los diversos tipos de malformaciones
congénitas.

La obtencién de las frecuencias hase
serda el producto de varios afios de re-
gigiro de las incidencias, y Ias diferen.
cias seran caleuladas mediante el uso
de una téenica estadistica adeenada, ins-
eribiéndolas en un grifico. Este srifico
abharcara un periodo determinado, que
puede por ejemplo, ser de 6 meses,

Despuéz de estar funcionande este
siztema, la nueva informacidn obtenida,

R < P
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si se encuentra dentro de las frecuencias
normales servira para establecer nuevas
frecuencias base. Se construira un gra-
fico para Cuba y uno para cada pro-
vimcia del pais.

Evaluacion

La evaluacién de la eficiencia y efec
tividad del registro se hard entre otras
sobre las siguientes hases:

al cobertura minima de un 609 del
total de nacimientos instituciona-
les a miveles nacional y provineial.

) porcemaje de neeropsias realiza-
das en defunciones, que deberin
aleanzar un minimo del 70% a
niveles nacional y provincial,

¢} porcentaje de reparos originados
por errores n omisiones en los for-
mularios de notificacién,

d) supervisién periddica, a todos los
niveles, del cumplimiento de las
normas del registro incluyendo la
verificacién de la concordancia en-
tre casos de anomalias congénitas
v formularios de notificaciéon tra-
mitados.

ANEXO 2

INSTRUCTIVO AL MODELO DE REPORTE
INDIVIEBUAL

1. Niamero de orden: se escribe en el

enadro, el mimero de orden cormse-

cutivo que corresponda a cada mal-

formado que se reporta. Este ni-

mero de orden debe comenzar por

1, para el primer caso reportado en

cada Unidad que forma parte del
estudio.

2. Unidad: se escribe el nombre de la
Unidad que realiza el reporte segin

el Codificador de Unidades.
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3. Cédigo de la unidad: se escribe en

10.

11.

12.

13,
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¢l cuadrado, el mimero que en el
Codificador memcionado posce la
Unidad gque realiza el reporte,

Nombre de la madre: se escribe el
nomhre v dos apellidos de la ma-
idre del caszo repurtm]u.

Numero de historia clinica: se es-
cribe ¢l mimero de la historia cli-
nica de la madre.

Edad de la madre: se escribe en la
linea, la edad de la madre en anos
cumplidos. No se escribe nada en
¢l cuadrade a la derecha.

Edad gestacional en semanas: se ez
cribe en la lirea, la edad gestacio-
nal de la madre en semamas. No se
escribe nada en el euadrado a la
derecha.

Fecha del parto: se eseribe el dia,
mes y aiio en que ocurrié el parto,
donde nacié el caso reportado, No
se eseribe nada en el cundrado a la
derecha,

. Tipo de parto: encierre en un, cireu-

“1"

lo el mimero si el parto fue
simple, o el 2% si fue miltiple.

Peso del producto al nacer: eseri-
ha en la linea, ¢l peso ewr gramos
el producto al nacer. La aproxima-
cion debe ser hasta el gramo.

No se escribe nada en el cuadrado
a la derecha.

Sexo del producto: encierre en un
circulo ¢l mimero que corresponda
al sexo del caso reportado.

Estade al nacimiento: encierre en
un circulo el nimero 1
tacido vivo el caso reportado, o el
=2 s fue una defuncion fetal,

#i fue wr

Si fue un nacide vivo: encierre en
un circulo el nimero que corres-

14,

ponda a la situacion del caso re-
portade al egreso.

5i fue una defuncién fetal: encie-
ree en un circulo el mimero que
corvespomda, segan si se le realizo
0 no necropsia.

Para nacido vive o defuncian fetal

15.

Deseriba las anomalias congénitas
descubiertas por medios clinicos
v/o eximenes complementarios: ha-
ga una deseripeién de la o las ano-
malias congénitas que haya presen-
tado el caso. Esta pregunta se lle-
naria, tamtoe si fue un nacido vive,
haya o no fallecido y se le haya o
no realizado necropsia, o sea una
deluncion fetal, se le haya hecho o
no necropsia. En resumen, esta pre-
gunta se contestari para todo caso
reportado, sin exeepeion.

Si fue una defuncién fetal o nacido
vive fallecide posteriormente

16.

17.

18.

19,

Deseriba los hallazgos de anomalias
encontradas en la necropsia: eseri-
ha los hallazgos de la o las anoma-
lias que se encontraron al realizar
la mecropsia, =i ésta se hizo.

Si considera que ayudaria a cono-
cer mis sobre laiz) malforma.
cion (es) presentada (s) represénte-
la (&) auxiliindose del dibujo im-
preso: esta pregunta se expliea por
=i sola,

Nombre del médico que llewra ¢l
formulario: el médico que llena el
formulario debe escribir con letra
de molde su (s) nombre (8) v dos
apellidos,

Firma: el médico que llena ¢l for
mulario debe firmar, como lo hace
de costumbre en este espacio.

Dicissans.
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ANEXO 3
Procedimientos del Registro

Sobre las bases generales formuladas
en este registro, fremte a cada nacimien-
1o que ocurra en una de las institucio-
nes del universo del mismo, se proce-
derd por aquel obhstetra, pediatra o pa-
t6logo que haga un diagnéstico de mal-
formacién congénita, ocurra ésla en un
nacido vive o defuncién fetal, sca esta-
hlecide ¢l diagnostico en vida o post
mortem para registrar ¢l caso, en el
formulario descrito, semin lo indicado
en su instructivo.

El formulario se llena en el momento
que se hace el diagnéstico y por quien
lo hace. 8i el diagndstico se hace in
vivo, por medios elimicos v de eximenes
complementarios, y posteriormente el
caso fallece, tambiémr el patélogo descri-
hira sus hallazgos en la parte correspon-
diente del modelo.

En los casos que fallecen ze procura-
ri aleanzar el miximo posible de ne-
eropsias, segin la sistemdtica propues-
ta. (Anexo No. 3).

Tamhbién se establece una sistemati-
zacion del examen clinico {Anexe No.
41, que al igual gue la de necropsia.
persigue que se realice el mds completo
examen e busea de malformaciones en
cada ecaso,

Cumplimentade este tramite de re-
gistro se entregard por cl notificante ¢l
formulario, en original ¥ copia, al Jefe
de Estadistica de la Unidad, que lo re-
visard verificando la ecorreccién  del
mismo y lo hard revisar también por ¢l
rezponsable del registro a nivel de la
Unidad; aprobade por este iltimo, el
Jefe de Estadistica procedera a incluir
la copia en el Registro de la Uwidad,
que se forma con el archive consecuti-
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vo, numerado en orden de inclusion de
las copias de las notificaciones.

Loz originales de las notificaciones,
debidamente numerados seran enviados
cada mes, err los primeros 5 dias si-
zuientes al mes vencido {del 1ro. al 5i
al Departamento de Estadistica Regional
correspondiente. El envio se hace am-
parado en el formulario de remisién in-
cluido al final de este anexo, dehida-
mente cumplimentado,

Los formularios, por el conducto ha-
bitual de trasmisién de informacidr es-
tadistica pasardn del departamento re-
gional al provineial y de alli a la Di
reccion General de Estadistica (nivel
central),

En las provincias ¢s recomendable
que ¢l responsable provincial del regis-
tro revise los formularios ¥ hojas de
remisién, ademds del Departamento de
Estadistica, antes de su envio al nivel
central. En cada nivel se dispone de 5
dias para estos tramites.

No se precisa elaboracién especifica
de datos a nivel alguno, pues ésta se
hard por la Direccion General de Esta-
distica, que informard de la misma a
los restantes niveles.

En cada caso que s¢ detecta un error
u omision en el llenado del formulario
s¢ procederi a solicitar la informacidr
necezaria para superar la situacion plan-
teada al nivel notificante (reparo). El
indice de frecuencia de estos reparos se-
ra factor en la evaluacién del sistema.

La Direccion General de Estadistica,
sede del registro, elaborara la informa.
cién recolectada, vy comjuntamente con
la Comisién Nacional del Registro la
evaluara y analizard, ofreciendo los re-
sultados de su trabajo en los informes
v publicaciones pertineates a todos los
interesados.
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REGISTRO NACIONAL DE MALFORMACIONES CONGENITAS

DIRECCION GENERAL DE ESTADISTICA
MINISTERIO DE SALUD PUBLICA
23 v N, Vedado. La Habana

Se remiten los modelos individuales del Registro Nacional de Malformaciones

Congénitas del mimero.._.__.._.__.

.................... correspondientes al mes

................ de la Unidad.

Asimismo se informa que enm esta Unidad en el mes citado el nimero de:

— nacimientos vives ocurridos fue de e

— defunciones fetales de mas de 500 g fue de..

Sin otro asunto quedamos de usted,

Revolucionariamente,

ANEXO 4

SISTEMATIZACION DEL EXAMEN CLINICO

EN EL PERIODO PERINATAL CON INTE-

RES ESPECIAL EN LA [DENTIFICACION
DE ANOMALIAS CONGENITAS

El ohjetivo de esta eistematizacién
v su inclusion en la propuesta del Re-
giztro Nacional de Malformacione: Con-
sénitas es brindar en forma resumida
al pediatra u obstetra una guia para la
hisqueda de estas alteraciones en el
examen fisico del recién nacido.

La valoracién inicial de reciém nacido
se hace en un periodo inmediato en el
salon de partos por el obstetra, seguido
de un examen més completo, el cual es
realizado por el pediatra en la sala de
recién nacides. Ambos deben ser cuida.
dosos ¥ los médicos que los ejecutan
idebew reconocer los posibles signos o
sintomas de anomalias congénitas en
el niiio.
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Jele de Estadistivs de Y Unidad

Este examen sistemitico debe seguir
lo: pasos siguientes:

1. Toma de las medidas corporales:
pese, longitud v circunferencia ce-
falica.

Ante tode nifio que presente una
disminucién de la longitud la rela-
cioraremos con la edad gestacional,
el peso v las anomalias congénitas
que afectan el crecimiento del es
queleto, tales como la condrodistro-
fia. Las alteraciones de la eircunfe-
rencia cefalica pueden ser por exce-
so (macrocefalia, hidrocefalia) cuan-
do ella es de 38 cm o mas, o por
defecto (mierocefalia) cuando es de
31 em o menos, en nifos de mas de
37 semamas de edad gestacional. En
¢l caso de la macrocefalia se exclui-
rin los nifios con sangramiento o
cdema del cuero cabelludo por tzau-
ma obstétrico que explique un gran

R. C. P.
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aumento de la circunferencia
neal.

era-

. O bservacion del aspecto general,

Esta observacion nos completari lo
cocontrade en las mediciones y de-
tectard:

2.1 La existencia de malformaciones
de esqueleto de ecaricter ge-

neral.

2.2 Las malformaciones graves por
reduccion de extremidades, ta-
les como:

a) amelia: ausencia uni o hila-
teral de una extremidad su-
perior, inferior o de las cua-
tro extremidades,

b) focomelia: ausemcia de la
porcién proximal de una ex-
tremidad con  implantacidn
de la distal directamente en
el tromeo.

¢) hemimelia: extremidad dis-

tal en forma de muiion.

la ausencia de huecsos (ha-

mero, cibito, radio, ete.) es-
ta altima es la mas frecuente
y se sospecha por deformi-
dades de la region. Puede
presentarse un fémur cor fu-
gion de extremidades infe
riores en una sola (simpo-
gio o sirenomelio), Ausencia
de rétula que se manifiesta
por un pliegue transversal
de la piel a nivel de la arti-
culacién de la rodilla.

2.3 Malformaciones por amputacién,

2.4 Hipoplasias o aplasias de ex-
tremidades,

2.5 Hiperplasias y duplicaciones de
dedos.

1972

2.6 Union de dedos (sindactilia) de
manos o pies, que puede ser por
fusién dzea o por pliegues inter-
digitales (eigodactilia).

2.7 Rigidez en flexién de las arti-
culaciones (artrogriposis).

2.8 Angiomas o hemangiomas loca-
lizados ¢n cualquier sitio del

cucrpo,

(5]
L]

Taumoraciones solidas o de con-
tenido liquido localizadas casi
siempre a lo largo del tubo weu-
ral {(meningocele, mielomenin-
goecele), o contenido en visceras
{encefalocele a mvel del craneo,
onfalocele a nivel del ombligo).

2.10 Crepitaciones o deformidades lo-
calizadas a miembros o costillas
por fracturas miltiples congé-
nitas como en el caso de la os
teogénesis imperfecta.

. Coloracion de la piel.

La presemcia de cianosis acompaiia-
da de soplos o algin signo de insu-
ficiencia cardiaca nos hard sospe-
char la presencia de una cardiopatia
congénita,

Examen topogrifico.

4.1 Crineo.

En el examen del craneo pode:
mos encontrar:

a) alteraciones de la forma (dis-
eraneas) e las que ademias
del aumente o disminucién
del perimetro cefalico, exis
ten cierres prematuros tola-
les o parciales de las suturas,
como en la oxicefalin (cic-
rre precoz de todas las su-
turas o de la coronaria con
protrusion del erinco hacia
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arriba) : escafocefalia oclu-
sion prematura de la sutura
sagital constituyéndose una
cabeza alargada y estrecha
(tarricefalia) si la sutura co-
ronaria se cierra parcialmen-
te tomando el crineo forma
de torre. Err la acrocefalia
la cabeza es puntiagnda en
su porcién anterior asocidn-
doge a la sindaectilia.

b) Anencefalia o acrdnea: en
que faltan los huesos de la
béveda craneal y el cerebro
¢ una masa vascular con
atrofia de los nervios épticos,

¢) Agenesias parciales de la piel
del eraneo o alteraciones del
cabello,

4.2 Cara:
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En el examen de la cara obser-
varemos si existen anomalias en
los ojos o de las hendiduras pal-
pebrales. Podemos encontrar
anoftalmia uni o bilateral (au-
sencia del globo ocular), enof-
talmia: hundimiento de éstos,
microflalmosz, opacidad del eris-
talino (ecatarata congénita). al-
teraciones en ¢l color de las es-
cleréticas, pliegues transversa-
les e el parpado superior (epi-
cantoz). Hipoplasia de la man-
dibula superior e inferior (mi-
crognatia) .

En la nariz, por falta de desa-
rrollo del rodete masal medio,
puede verse la arrinencefalia
asocinda a otras malformacio-
nes; puede haber ausencia del
tabique nasal dando la nariz en
silla de montar; separacién exa-
gerada entre los ojos (hiperte-
lorismo) v diversos tipos de

4.3

queilogmatopalatosquisis  (fisu-
ras labiales que llegan a la na-
riz o al ojo y fisuras palatinas
anteriores, posteriores o comple-
tas).

El cierre mucoso u dseo de uno
o ambos orificios posteriores de
ln nariz (atresia de la coanas)
se detecta al pasar un eatéter
por la nariz que se detiene a ese
nivel,

En la lengua puede existir ma-
croglosia, como =e observa en ¢l
mongolismo, hemangiomas y lin-
fangiomas linguales. Glosoptosis
(caida de la lemgua hacia atris)
que asociada a la hipoplasia del
maxilar inferior y fisura palati-
na, con:tituyen el sindrome de
Pierre Robin. En los oidos pue-
de haber alteraciones en la im-
plantacién de la oreja, orejas
largas, aplasia del pabellén,
apéndices preauricnlares con o
sin fistula y atresias del condue-
to auditive externo o imerno
entre otras.

Cuello:

En el cuello pueden aparecer
quistes cervicales medios (res-
tozs del conducto tireogloso),
quistes dermoides que se adhie-
ren al hiodes, quistes cervicales
laterales o fistulas y linfangiomas
quisticos llamados también hi-
gromas quisticos cervieales que
gon  lumoraciones voluminosas
que parten de las regiones la-
terales del cuello. En la piel
del cuello puede aparecer el
pterigion colli, pliegue transver-
sal que partiendo de las porcio-
mes laterales del cuello llega
hasta el acromion,

R. €. P.
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4.4

4.5

Columra:

En la columna puede aparecer
la Nlamada espina hifida o ra-
quisquisi= (hendidura congénita
local de uno o varios arcos ver
tebrales) . Desviaciones laterales
{escoliosis) de concavidad ante-
rior, xifosis de concavidad pos-
terior (lordosis) y fusion de vér-
tehras dando un. cuello corto ¥
rigido si sowr cervicales con re-
duecion de su niimero.

Malformacion de costilla, ester-
néir, claviculas o pelvis,

Puede encontrarse ausencia de
elavicula, uniéndose por delan-
te del tronco log dos hombros
{ disostosis cleidocraneal) y es-
capulas elevadas (deformidad de

Sprengel).

Las deformidades en ¢l esterndn
no zorr frecuentes pudiendo exis-
tir hendiduras (fisura esternal)
o ser prominentes (térax de pi-
chon).

El térax excavado congénito se
llama también injundibulifor-

En las costillas pueden encon-
trarse agenesias tolales o parcia-
lez o costillas supernumerarias,
lo que se¢ sospecha por deforma-
cién de la regidre v se confirma
por los rayos X.

En todo el cuerpo, pero mis
frl:cut‘!ltemtnts en lronco, I‘Il-"!'
de existir asimetrin enire sus
lados (hemihipertrofia o hemi-
tripotrofial.

Luxacién congénita de la cadera
que se sospecha por una limita-
cion persistente a la abduceién
(normalmente se puede conse-

R . P,
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4.6

4.7

guir una abduccion de mas de
45 grados con respecto a la per-
pendicular). La luxacién congé
nita puede también, ser despis-
tada por el signo de Ortelani
{chasquido a la entrada v salida
de In cabeza del fémur en la

cavidad cotiloidea).
Tubo digestivo:

La atresia esofigica con o sin
fistula se sospecha cwando al
aspirar ¢l nifio, ¢l catérer se de-
tiene v o llega al estomago, asi
como por la presencia de un ex-
cesn de pecrecion de saliva es-
pumosa en la boca,

Las atregios de cualquier por
cion de intestino no se descu-
bren en el examen fisico inicial
del nifo, sinoe unas horas des-
piiés por vomitos o ansencia de
expulsién de mecomo enire
olros sintomas.

La hernia dialragmatica se sos-
pecha por In excavacion marca-
da del abdomen con abomba-
miento del térax y desplaza-
miento de los drganos del ah-
domen hacia ¢l térax, lo que se
confirma por la auscultacién ¥
la radiologia.

En la region anal se debe in-
vestigar #i ¢l ano es o no per-
meable introduciendo una sonda,
En In pared del abdomen puede
existir agenesia o separacion de
los rectos anteriores.

Genitales externos y aparato
urinario.

En los genitales externos mas
culinos la uretra puede estar
desplazada de su situacién nor-
mal e el vértice del glande ha-
cia s cara anterior o posterior
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constituyendo el epispadias o hi-
pospadias.

La vejiga puede estar extréfica.
Los testiculos pueden estar aun-
sentes de las bolsas (eriptorquis-
mo). En los genitales externos
femeninos puede haber adheren-
cia de los labios mayores o me-
nores o seundohermafroditismo,
donde existe una hipertrofia
pronunciada del clitoris que to-
ma aspecto de perre,

La agenesia remal bilateral o=
incompatible con la vida pero
puede ser sospechada clinica-
mente por la facies especial
deserita por Potter, donde exis-
ten orejas grandes de implanta.
cidn haja, la distancia entre los
ojos esti aumentada y aparvce
un epicanto pronunciade que
rodea en semicirculo el parpado,
dindole a la cara una expresion
de viejo.

El rifién hipoplisico no es cau-
ga de muerte v su deteccidn al
nacimiento es casual, cuando el
nifio muere por otro motivo,

El rifién poliquistico se sospe-
cha por la presencia wri o bi-
lateral de masas tumorales ab-
dominales de sitnacién posterior.

4.8 Pics, manos y dedos,
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El pie zambo-congénito es raro
y resulta de la ausencia de e
culos y huesos del pie o de la
fusion de éstos.

Existe una variedad que es la
mis frecuente llamada equino-
varo, deformidad en la que el
pie se halla en flexién plamar
permanente con desviacion a la
linea media.

La mano v el pie hendidos (en
pinzas de langosta) se caracte-

riza por hendiduras profunda:
en la parte anterior de la mano
o del pie con diversos grados de
sirrdactilia,

La braquidactilia es una corte-
dad anomala de los dedos, la
cliqndlc&liu £5 una incurvacion
del dedo medique que se pre-
senta sola o asociada al mon-
golismo.

En extremidades distales, asi co-
mo en otras regione: del cuerpo
s¢ presentan otras malformacio-
nes menores o internas que le
dariarr demasiada extensidén a
esta sistematizacién y para cuyo
diagnéstico remitimos a los tex-
tos publicados. Ademas, existen
anomalias no detectables por el
examen simple del recién maci-
do que se sospecha y =e confir-
maran con el estudio radioldgico
o la necropsia.

ANEXO 5

ORIENTACIONES PARA LA TECNICA DE
NECROPSIAS EN EL PERIODO PERINATAL
CON INTERES ESPECIAL EN LA
IDENTIFICACION DE MALFORMACIONES
CONGENITAS

Uno de los objetivos de la necropsia
en el periodo perinatal es la identifi-
cacion de malformaciones congénitas,
que comstituyen un factor importante
de mortalidad perinatal. Con el perfee-
cionamiento de los conocimientos cien-
tificos en Obstetricia y Pediatria dismi-
nuyen las muertes por causas como as
fixia y trauma ohstétrico; con el adve-
nimiento del uso de los antibioticos
disminuyen las muertes por infeccion,
sirr embargo en estudios de mortalidad
perinatal que abarean periodos prolon.
gados se obscrva que se mantienen las
cifras de muerte por malformaciones

R. C. P.
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congénitas en un nivel casi constante, y
st bien disminuyen algo las muerte: in-
traparto por dicha causa, reflejando
asistencia ohstétrica de mavor calidad,
en la etapa neonatal las variaciones son
menores, porque en esta etapa fallecen
los niiios portadores de malformaciones
fatales; la incidencia de malformacio-
nes cOngenitas no es menor y su posi-
cior relativa dentro de las otras causas
de muerte es mas alta. Estos hechos jus-
tifican que se agoten los medios para
deseubrirlas v estudiarlas, ¥ uno de
ellos es que se practique examen post
mortem a todas las muertes fetales y
neonatales, para completar las estadis-
ticas de mortalidad perinatal, ¥y que no
pasen inadvertidas las malformaciones
que sin afectar el habito externo, alte-
ram profundamente las estructuras in-
ternas ¥ causare la muerte. Algunas mal-
formaciones son tan evidentes que se
identifican a la simple inspeccién, otras
lo son menos, ¥y un examen superficial
no las revela, por lo que es recomenda-
ble un examen necrdopsico  sistemati-
zado y mirucioso.

Después de pesar ¥ medir el cadaver,
s¢ ohserva la superficie corporal en
plano anterior y posterior, se identifi-
can las alteraciones congénitas de picl
como tumores del tipo de hemangio-
mag, linfangiomas, neva: pigmentados;
anomalias de la piel, como: cicatrices,
papilomas, bandas amniéticas, alopecia,
hipertricosis, lesiones ampollares, lesio-
nes de las uias,

Se precizara la localizacién de la le-
sion, su forma, tamano, horde, color,
consistencia, relacién con la superficie
cutanea que le rodea, simetria,

Se realiza examen regional para iden-
tificar alteraciones que afecten estrue-
turas osteomusculares. En la caheza se

R. €. P.
Dicigmsne, 1972

mide la circunferencia cefalica v se cla-
sifica como hidrocefalia cuando la me.
dida excede de 38 em en ausencia de
holsa serosanguimea o edema del cuero
cabelludo, v como microcefalia si es
menor de 31 em en nifios con 37 sema-
nas de gestacion o mas. De los cuatro
defectos que se reportan como mas fre-
cuentes en el sistema nervioso central
(5. N. C.), tres afectan la caheza, a sa-
her: anencefalia, meningocele occipital
¢ hidrocefalia. Se advierte que una ca-
heza de aspecto exterior mormal no des-
carta la presencia de malformaciones
del S.N.C, v es imprescindible abrir el
erinco para estudiar el encéfalo en to-
dos los casos. Se estudia la forma de la
caheza para identifiear las alteraciones
derivadas del cierre precoz de una o
mis de las suturas craneales (escafoce-
falia, acrocefalia, ete.) y se palpa la
cabeza con cuidado para buscar craneo-
tabes o foramenes parietales. Se ins-
pecciona el rostro, se identifican fa-
cies como la del momgolismo v la del
sindrome de Potter. Se ohserva el espa-
cio entre los ojos, la forma y direccién
de la hendidura palpebral, presencia del
epieanto, fisuras, eversion, inversién, Se
anota el tamaiio del globo occular, la
presencia de cataratas congenitas, pun-
teado blanquecine en el iris de los mon-
golicos, ete, La pariz raramemte esta
malformada si no existen otras malfor
maciones en el rostro, sus anomalias mas
severas se ven en el cebocéfalo o en el
ciclope; las mis comunes son en aso-
ciacion con labio hendide. Las fosas na-
sales se exploran con sonda rigida para
descubrir atresia de las coanas por car-
tilagos © membranas. En ausencia de
los huesos nasales hay una depresién
entre los ojos, y las aberturas nasales
se dirigen hacia delante. La boea puede
ser muy grande (macrostomia) o muy
pequeiia (microstomia) .
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El maxilar inferior hipoplisico con
reseccion del mentdr s¢ llama microg-
natia. Se explora el interior de la boca,
en especial el paladar duro para descar-
tar fisura palatina, sobre todo si existe
labio hendido. Se describirdn las fisu.
ras faciales, su extensién y drganos que
interesa. Se examinan los pabellones
auriculares, su forma, tamaiio (macro-
tin ¥ microtial, sitio de implantacién,
la presencia de fistulas aurales y papi-
lomas preauriculares,

Emw ¢l examen de las extremidades se
observan las caracteristicas de tamaio,
nimero e insercidn de los midsenlos, Se
reporta & las alteraciones son hilatera-
les v simétricas, Algunas alteraciones
oseas se  estudian mejor, radiolégica-
mente. Las malformaciones de las extre-
midades son muy numerosas y varia-
das, & no se identifica una determina-
ia, ¢e describe muy exactamente preci-
savdo bien sus caracteristicas, Se exa-
mina la colomna vertebral, se identifi-
can los defectos de fusion (que son Ire-
cuentes), se precisa su extension y el o
los segmentos de columna que intere-
san. Se describe si existe meningocele
v/o mielocele,

Se examina el ano, se explora su per-
meabilidad, se examinaw los genitales
rxternos, se describen las caracteristicas
del pene, bolsas excrotales y testiculos.

En ¢l cadaver femenino las alteracio-
nes del clitoris, labios menores y ma-
vores, e himen,

S¢ abre la cavidad craneal segin téc-
nica de Beneke, se extrae el cerebro
unido al cerebelo v tallo cerebral v ee
fija en formol al 10% por 72 horas,
para manipularlo sin que se desintegre.
Se observa el patrér de las cireunvola-
ciones cerebrales, su amplitud, los sur-
cos, »u uniformidad, se identifican las
estructuras del tallo cerebral v el cere-
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belo, incluso el sistema vascular ence
filico. Se practican cortes verticotrans-
versales v se deseribe el sistema ventri.
cular, la presencia de hemorragias, in-
fartos, ete.

Se abren las cavidades tordciea y ab-
dominal, se palpa el diafragma para
descubrir hernia diafragmatica, Los ér
ganos toricicos s¢ examinan In sito, se
diseca el timo para expomer el corazén,
se diseca y retira el pericardio lo mas
completamente posible y sz observan
los grandes vasos y el contorno del co-
razén: las cavidades cardiacas se iden-
tifican mejor antes de extraer el ecora.
zon, Se ohserva el trayecto de las coro.
narias.

Si los grandes vasos son normales y
penetran ¥ abandonar las cavidades co-
rrespondientes, es muy raro que exis
tan malformaciones importantes, v sélo
es posible encontrar defectos septales
ventriculares o atriales. Se recomienda
disecar el corazén in situ; se comienza
por realizar una incisior en la auricu:
la desde la vena cava superior a la in-
ferior, s¢ incide la tricaspide, luego pa-
red posterior de ventriculo derecho a lo
largo del septo interventricular; al lle-
gar al apex se continda por la pared
anterior hasta el tronco de la arteria
pulmonar. Se examinan las valvalas tri-
cispide y pulmonar, las gruesas ramas
v el ductus arterioso.

Se secciona la pulmenar trmmsversal-
mente y se separa de la aorta, A la iz
quierda #e repite el mismo proceder,
desde auricula izquierda a valvala mi.
tral, paredes posterior y anterior del
ventriculo izquierdo, hasta la aorta, que
s¢ examina con sus gruesas ramas. Se
ohzerva especialmente la mitral, aértiea,
con ostium de las coronarias; se mide
el espesor de paredes ventriculares, sus
tractos de entrada y salida. Los casos
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de cardiopatiazs se describen cuidado-
samente, ademas de clasificarlos. Si las
alteraciones en un corazén determimrado
no coinciden con los patrones conoci-
dos, se describe con exactitud y minu-
ciosidad cada wna de las alteraciones
del corazdén y grandes vasos. Si se de-
tecta estenosis de una vialvala o wvaso,
s¢ detiere la incisién y se observa di-
cha estenosis o atresia desde la cavidad
que la precede. Se describen: hipertro-
fia, dilataciones, alteraciones del endo-
cardio,

En la cavidad abdominal se ideatifi-
can los distintos elementos del tracto
zastrointestinal, sus relaciones, posicion,
la presencia de malrotacién, vélvulo, in-
lususcepeidm.

Se libera el intestino en forma retro-
grada, comenzando en rectosigmoides,
colon, asas delgadas, hasta el duodeno;
mientras se diseca se ohserva su diame-
tro, la presencia de estenosis o atresiag
luego se abre el intestino por el horde
antimesentérico, ¢ ohserva el meconio
v las caracteristicas de la mucosa v pa-
red intestinales.

Las esterrosiz v atresias se localizaran
en relacion a la vilvula ileocecal. Asi
quedan expuestas las vias urinarias, que
¢ examinan en su trayeecto, su didme-
tro, se explora la permeabilidad de uré.
leres, se abre la vejiga, descubriendo
diverticulos v septos.

Se extrae el bloque de los érganos, se
separan los tordcico: de los abdomina-
les, después de disecar el esofago (des-
cartando la presencia de atresias y fis-
tulas) y se mantiene el eséfago unido
al estémago.

Se seeciona el pericardio y la cava in-
ferior.

Ew el bloque abdominal se discea ¢l
diafragma, manteniendo dicho blogue
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sobre su cara wentral, se separan las
suprarrenales, se dizecarr los rifiones v
vias urinarias, ¢ identifican quistes re-
nales de diversos tipos, hipoplasia renal,
rifiones fusionades. Las vias urinarias
habian sido exploradas antes de extraer
el bloque. Se estudia la aorta abdo-
minal.

Se vuelve el blogue para que descan.
se zobre su cara dorsal, se abre esifago
{va habia sido estudiado), se abre es
témago por curvatura mayor, se explora
la permeabilidad del piloro. Se abre
ducdeno y ¢ observa la ampolla de
Fater, se exprime la vesicula biliar pa-
ra comprobar la permeabilidad de vias
biliarez. El higado muestra alteraciones
de su forma y posicién secundariamen-
te a otras malformaciones, como hernia
diafragmaitica o abdominal. Se ohserva
la lobulacion en esos casos; el hazo
puede mostrar también alteraciones de
po:icién y forma, en los casos de gran-
des desplazamientos de wvisceras abdo.
minales en hernias diafragmaticas v ab-
dominales; puede encontrarse identa-
cion del borde anterior, bazos acceso-
rios en el hilio esplénico o raramente
csta  constituido por masas pequefias,
miiltiples, de tamanio uniforme. El pan-
creds raramente presenta anomalias co-
mo la cabeza rodeando la segunda por-
cidin del duodemo, produciendo esteno-
siz o atresia.

En el blogque toricico se separa el
corazon, que fue dizecado previamente,
seccionando las venaz pulmonares.

Se abre la laringe, traquea, bronguio-
troncos; fe estudian los pulmones en
sus caracteristicas de tamano, forma,
lobulacién, grado de expan:ién, presen-
cia de quistes u otras awomalias. La hi-
poplasia se encuentra como alteracién
secundaria a otraz malformaciones co-
mo: hernia diafragmitica o grandes des-
viaciones de la columna vertehral.
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SUMMARY

Rojas Ochoa, F. ot al. A scheme for o national register of congenitel maiformations, Fev,
Cub. Ped. 44: 456, 1972,

Statistical data from several sogrce: showing the significant differences reported on inei-
dence of congenital malformations investignied in newborn infunts are mentioned hy the
aothors. Among others, resulls of twe natienal studie: recenily made are presented, Me-
thodological problem: of data collection on congenital mallormations are discossed and
foundations the convenience of having o nutional record on this pathology are established.
Proposed methodology, data to be collected. the formulary, organizational aspeets, and
the analysiz form are pointed out,

RESUME

Rojas Ochoa, F. et al, Project powr un encegistrement andional de malformations congéni.
taies. Hev. Cub, Ped. 44: 456, 1972,

Le: auteurs experiment des données statistiques de différentes sources, en démontrant les
différences rapportées dans Tincidence de nolformations congénitales chex les nouveau-
nés. On expose de: résultatz de deux étodes nationales récemment efectoée:, On dizeote
les probleme methodologiques du recueiMement de donnees sne malflormations congeéni.
tales, demandant I'établissement d'un enregistrement national sur cette pathologie, afin de
développer la méthodoelogie proposée, les donnée: o recueilli, le formularie. Te: aspects
dorganization ot le modéle danalyse,

FESIE.

Poxae Ouos @., o

p. [NaH cO03IAHNA HAMOHANRHOHE Eperanrpmnm BPORIE-
HEMX T4amsd 0 oiampel . .

v. Cub. Ped. 44: 4-5-6, 197

Hanarawres CTATHCTIYECKIE NAHHHE DASMMYHHY MHCTOYHMKOR,OKA3HBAKIGIE
SHATHTENEHHE PA3TMTIA B COOONEHXAX 0 9acTOTE BPORNEHANX MAMEODIE—
Wl ¥ EOBODORDeHHEK. [IpENc TABAANTCA PeSY/IETATH IBYX HEJAEHO NPOBENC-
HHHX HADVOHAJMBHHX WMCOJAeI0BaHm;.06cyxmanTeA MeTONNUecKHe BONPOCH C-
GOpa INSHHHY, O BPOENSHMHY MANEIODMATEAY M OGRACHAETCA HEOOXOMOCTE
DACTIONOTATE: HAMIOHANBHHI KOATDOAEM 3TO0H naTonoT#m.ManarawTcsa npen-
HOReHHAS MeTONONOTHA,naHme ,HODMYNAD, OPTAHRSAMMA M O0PABEN AHAMISA.
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