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INTROOUCCION 

t u m.lform~ciOllf!s ~nUn cons· 
Uluyen un po-oblem. aUn no .esuello e" 
pe"nIolol0llf •. Su i"lIuenc i. en L. mo.b~ 
..-IIlidad ""r' ''atal se manllen. y ........ 
l. se .Iev •• 1 coincidir con l. d l.minu­
clón de los latlotoS tr,umiticos • In le<:. 
ciOIOI. 

lOI de lec los congénitos no lleva n in · 
v • • i,b lemen te • la muerte .1 lelO o al 
""onato. ""ro con I,ecuenel. convie.te n 

. T._ P' _ _ .. l. '" Joo ...... cr-. 
" , ' .. NotioRot do .... So<vIcIos MUl ....... los 
FJ¡A . ..... _ . 1176. 

,. E,_lon ... "" 11 • .0. ........ '" JoI. 
010 , ... ' 10'.010' .o"';e;o .... 00<1." __ ~oI 

.... pi .. , ",llito , <O""" "0,. luI. Col .. SolO". 

... t._'.I'.,. do 11 g,o<lo O" '1 .... """" .. 
,,,.1 •. Jolo dol " IVi, i. d. ~.I." I.I. dol "'pl· 
,oI ",.,;,,. <00,,, 1 "0.-. LulO Di .. SOlo". 

.•• • ~ .. ido",. do Pldi",I • . dol ho .... ' .. mi­"or <_,oI "O, lu" 0'01 SolO". 

a estos nli'los tn motivo de preocupación 
I"Ir. t. comunidad . 

Estos d.t"IOS en el desarrollo ast'" 
inl imamen" vinculados a ...... a SUt U In· 
l .... r.,&(:'6n e nl .. fac tores ge~ticos y 
ambi"nlllU ., extremo que. en DeI'1o­
nos . .. sutl. dific il poder "tribu l,l, ,. 
caun del proceso a uno u otro "Plr •• 
damente . 

El diagnóstico pr"co, de In .nomaliu 
cong~ni", es de grln vllor en l. evo· 
lución fulur. del nino. parque el trll" 
miento qui.urglco In medino de mue"" 
lesion .. que p ... dll!11 ser re<:liflcadl, 
""rmile aumenlar las posibilid.de. d" 
supe .... iyencl •. recupe.ación o mejor lO. 
te,anci •. 

Ex ls le ", .. cad. dilere""i. en la ocu · 
rrencia d" 115 m.lfotmacionu cong6nl. 
tas Inlorm.del par diferentes autOres. 
osc il. la cifra par mil nac i",ienlOS .. ni" 
10.6 IS .. ",..¡ K,lIe" t968) .' huta t 67.0 
(M,rd .. " y coJ.bo<adorn 196() .' Un gru· 
pa d, comp.lleros. con uno de nosotros 



( ISl121 en lOfl' mUelt .. de 2915 ~i· 
m¡~n1O$ «Nls..cut ivos e1tudi,dos simut· 
tán .... mente en 5 hospit.les de l. Haba­
na Met,opo01i lana durant~ 35 días . obse r. 
vó un. incidencia glob.1 de 26.8 Y P<lr. 
c ial poO' hospitale. de 16.6 ft 3'.1 

....... ' (A ''''L v "" El ooo 

Yo mue$lra an .. lizada p<ocede de 7 332 
nacimi~flI<>s ocurridos e n el hOspital mi. 
1il~' c..,t",1 " 0 ,- Luis Dial: SotO" . dor"". 
t. e l liempoO transcurrido ent r~ ""ero de 
1970. y mayo de 1912. y deade m .... o de 
1973. )lasta diciembr. de 1974. lo. me­
SU de junio de 11172 1I.",ta lebrero de 
1973. no se tomaron cn con.idera<:i<)o, 
por es ta r e l servicio de obstetricia e" 
r~pa r.ciones y admitirse In ¡¡es tanles 
qua era n imposible trutadar . 

El eltudio de los nihoa iIOlo se e xlen· 
dió hu\.lO Mies de Cumplir los 7 din. y 
le v.lorÓ e l peso. ~I 'exo. I~ rnaduración 
.egún el e.quema de Ushe. y l. ~x i~ 
I~nc¡. o no de anomalias corog~ 'lI1as de­
toetables en e l examen IIslco. C .... nclo 
fve necnario P<lr. el diagnóstico de un, 
,noma1i •. se hicieron invU tig3ciones 
t. let como e .~men tl ra diOgrát ico. y 
e leClroca,d iogrMico. 

So eSI~diaron los 1. ll ec idol . incluyen­
do 101 letos nacido. muerto. y 105 neo­
n.to. f.lI"",ódo •. En 105 le t05 se ...,ali· 
laron In mverles lardias y en los neo­
Mto. .610 la morta lidad preco • . Se rea· 
lizaron r>ec.aps ias e n 1. 10talidad de los 
f.llecidos_ 

Oe 1 .. histor ias clinicn de In ma­
dres. Se lom6 la fecha de la ul tima men. ­
tr~ación y e l examen Ii. leo de los leto. 
m~ertos. 

Se .ig~ ¡6 en genera l. l. cl .. ificación 
de In m,lformaciones recomendada ¡>Oc 
e l Comité Internacion. 1 de S.lud de Sue· 
ci.' que incluye los . III\II,nIU gruPOS: 

" 
'" '" 

'" 

M,tlOrmaciOne. del . ¡,tema ner· 
violO central. 
M.lformaciones d" alstema ci r-
culatorio. 
Malformaciones de la Cfr~ . 

Malformaciones do' .parato di· 
gestivo. 

, M,Uormacior>es .. 
" 

""red ' o· 
le rio< del cuerpoO_ 

" M.llormacior>e. d., _"lO url· 
""lo. 

'" Malform aciones .. '00 g. nl1~les 
.. t,rnot . 

VIII M. l torm.cion~s '" apal. to ru· 
piratorio. 

" Mallormaciones ósen. , OlrOl lipes de malformaciones. 

1110 se informaron como m .. Uormacio­
nes : 

a ) Sublu~.ción congenlt. de l. cade r~ 
fl enómeno de Orlof.ni poslllvo ). 

bl P:e ca lcá neo vlIlgu~_ 
e) Hidrocele . 
d) Criplo'quidi •. 
e ) Hernia umbilical cubie rta de pIeL 

Medi,nle la prueba de .llInitic.ción 
.,51 ad4sllca de Chi·Cuadrado se .naliz.· 
rOn lu m .. Uorm..:iones con!l6nill. re •. 
pecto.1 peso del ni/lo.1 ~er. sU ed.d 
leto l y te.o. 

En l. ociad fetal tomamos como limi· 
tes menOI de 38 sem'nn y 38 lem.nas 
o mlls e n lugar de las cI~,ic" 37 u m,· 
nas . ¡>or~ue e n muchas CurVes y en el 
concepto de reci~n na<:ido maduro se 
.en.l. una edad fetal de lB • ' 2 .e· 
m,nu. 

AU¡Ult..nos v DI$CUSION 

En los 7 3J2 nacimiento. conse<:uti· 
vos os tudiados se dele<:laron 136 nl/lo. 
con ma lformaci-o nes con~nl las emrC 
mortlnatO I y nacido. ~ivo. ; l. ocurren. 
cia fue de 18.5 x 1 000 (gr~fico 1). 

En los 136 niños con def<H;tos cong~' 
nitOI . se obse rvaron 172 m.lform.clones 
debido , qv~ 109 /80 .I ".lo ) p".en"ron 
. nom.lilS única o Simple y 27 (10.11"') 
len¡'n m.lform.ciones combinadas o 
múltiples (2.3 6 4 de fec los limutt'neos) 
'!\ladro: 1 gr~l ico 2_ 

El ul~bloClmiento de rel..:lon .. com­
parotlvas .nlre fu diferentes lisaS de 
incldencl, Informadas en In malforma· 
clO~, cong~nitu . re sulta ,um.men~e 
dificil. y. q~c los posible. errOre. , ~b. 
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Gráfico I 

OCU~A[N C '''' oe ..... l'ORM ... CION.S CONU,NIl"'S POR "'1 
' N 1;l32 N"'C'''''ENTOS 

por mil j 
1000 

M'O .00.,,, ,.,. '" 
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CUADRO I 

fOflM.,t,S DE PIIlSOllfoClON DI: lAS 
..... I'OfI ..... C'()NES tClN(¡EN""'S 

EN 7:132 N"'C, ... 'ENTOS 

_.'" ... ..... ,"'''''''' ...... N."".,O """o<. --- -- .....:ion<. 

U .... (si",."", '" ,~ 

"" " " 
TrU , 

" 
Cualro , • 
TOlal '" '" 

G,;l lieo 2 

,,,liotOS <;le 'nl"r".-eI3e'0 ..... . , .. ~a"acO(>. 
nes en el tiempo ul illzado de.pl'i. de, 
nacimiemo. la inclusión ° ud\l"ón de 
mallormacloo-es menOrU. el de "empo 
del el1"d io. la clui l ic~ción unvlde. " t· 
c~,cr~ .' ". hacen genoralmente Impo,i. 
bl" una suporposición e xacta . No ob. · 
lan,~ . el ~.t"ble<:"r comparaciones con 
otras , .... Iwadro 11). ob.er~amos qu e 
la lellalad. por ROSlkawdl' COn una 
mUOllra muy próxima (8 ()8.4 naelmi"". 
losl prese",. una incidencia p<kl~. 
mente super_st. (1 8 .4 por mil naci· 
mlentOS) 

Ocurrlnciu menoru de " po, mil ' 
, .e delectan habiwal menle "n cil,as 

a ltas de n.cimie nto$ Icuad ,o 111. n plan. 
lea l. posib ilidad de que ese .umen,o 
haga meno. e~ide n", l. '''pe,cu,ión de 
.I{/Uno. lacto,u. 

OC\.IRRENClA DE ..... MOII ...... CIONES S ''''PHS o "'UITlPIES EN IlIi NIROS 

80.1 % 

NIÑOS 136 MALFORMACIONES 172 

D ColO$ dE Jn<J UorllloeionE$ "mplES 

Iiliilll CoSOS dE mollo, ... acionu ... ,hiplES 

'u.n,. <uad,o' 



CUADRO 11 

MAlFORMACIONE8 CONOENI1AS POR ,- N-.cIMIENIOS. 
AlIIOA~S SElECCiONADOS 

~,. Poi. 

Sos. Bens y Col.' Cube 

(ópe" Pamo' Cuba 

s...r 
K~¡e" ~ Wimberg' Suecia 

Khen' Kenya 

ROSZK_ski' Polonia 

(Jito"'· 1ndl, 

S,mpl<; ..... "'~ .. 
Burler" 1""llIerra 

B()O/c " Su.~i. 

P,eunte estudio Cuba 

~n U t, eS1udlo l. frecuencia de la 
aparición de malformacIones ,Imples y 
mUltlples coinciden prácti camente con 
l •• eñalada por K~..,' con po~nl.jes 
de 81.5~ Y 18.$"4 , e$pfOCllvamen1e. 

Al agrllP"I '-, malformaclon-e. de 
kUf!'do con la c les lfle.ciÓn .. Iecciona· 
da. Incluimos 11$ formas simples y mul · 
,ip lu. pero coloc.mos lao ultlm .. en el 
~ de l • ..,om,lIa más Im por"n,e 
lcuadro 1111. 

L •• ~nc~ de defeclol <>0119"";105 
s imples o ""Ieol en e l apa,. to respira· 
lorlo y su apariCión simultánea CO n otra 
anomalía m.yor. cuyo diagnóstico la 
pone de manlflUIO. eSlá justi fiCado en 
esta muestra. porque este .",,'elo pre· 
U n .. baja incldenci. de maltonn.c;o. 
nu en mortil\lltO$ y .ecitn nacidos. ya 
que generalmente ,on com¡Mllbleo con 
l. vid. Intrauterln. y neon.t. 1 orecoz , se 
diagnostic. en etapas post,. lo.es d,,1 
crecImiento y deSlrrollo . 

Al ..... llzar l. ocu .... ""el. y porcenteje 
del cotal de l •• malform.clo ....... n 10$ 

_. N_ 
~. .... ~-

1912 2915 , .. 
11171 ... " ", 
"" "" u .o 

"" ","" 10.$ 

1965 3 016 17.11 

'''' .... 18.4 

"" .", ". 
1961 OO •• ~." 

"" 17406 17.5 

19(7 4. 100 11 .3 

1976 1332 18.5 

g'Upol de acu lrdo ~on la claoUI~.eIOn 
uguld' se puso de manifie s to que el 
,lltem. (1'''0 eft el m~s afectado. ocu· 
pó .1 32.6"'- en lanto que los 'pe .. tol 
cl«:ulllOfÍO. II"em. nervioso .• ~ftto 
dlgU1lvo. aparatO u' ¡""'ÍO y 'Uplflto­
rlo eslaban comp .. ndi~ en .. 1 1 0.5~ : 
9.9 ' '', 7.6 '10 . 1.7'" Y 1.7 '10 respectiva· 
mente (c uadro IV y grjfi~o 31. 

L. mayo' f' .. cue"",11 de malfOfmaclo· 
nel congénitas en el IISlem. ó.eo u 
osteomuscul... obSlrvada ..... ""astro 
e"udÍO (32.6'!1.1 • •• _ ... nid, por l. 10-
t.lkIad dfI 101 .... IOlU. alguno. corno 
lIonA_dl' y Kh.n' han In lOlmado cl· 
f.as de 37.5'10 y (S 'Io respectivamente . 

Al .nalitar las proporciones de lIS 
.... IfOfm.cio"'. conwtnitas "" fOfma 
comparali"" ""t.e ,Impl" y mul l~e por 
mil (cuad,o VI. observamos que e l oie 
virO equino. las cardlopatiu. l. polldac. 
tllI, y la hlposp.dl, fueron 1 .. mh 1 .. • 
cuent ... con 2.( , 1.7, 1.9 Y 1.9 r'.oeetl· 
vlmenl" y 1 .. CI.dIOjl.tfn .• lndICIIIII. 
11 ..... ~J.tin. y ""cef.loI!idroodltpl .. fa 
M p.u,nlaron con mayor -.-renel. I n· 

'" 



CUADRO 111 

ClASIF ICACIO.~ Df 172 MAlFORMACION~S CONGENIl"'$ EN GRUPOS. INCLUYENDO LA 
FOR MA D[ APARICION 

A. Malfo<"~ÓOO •• s'mpl .. O "" iO'" 

10'0' do­
~to'· 

mociones 
y nlo'>O. 

l. SISTEMA NERVIOSO 

Hldr~nencelalia 

Meningocele 

A"encelalia 

11. SISTEMA CIRCULATORIO 

Comunicación interaud. 
cular 

Estenosis pulmonar 

DuCIUS arlerlO$us 

Cardiopatia no pre· 
cisada 

111. CARA 

labio leporino 

Apéndice preau,;. 
culse 

Mlc.ogn.tla 

" 

, , 

B. M.¡[otmac'on .. múltiple. o comblna<l>. 

lo'" -, 

Atlencefalia. agenesia 
sup'a"enal bilaleral y 
,aq"isqui$iS 

Anencefalia e h iPOpla· 
sia ,,,naf 

Meningocele y pie 
varo equino 

Mielon lcnin9ucele y 
p ie VMO equino 

Mic.ocefalia e.ohal· 
nlO. micrognaria y pie 
va.o "quino 

Microcefalia e hipo. 
pla'ia cc'ebelo 

Hidrocefali a y a,t rO· 
g,ipoSiS 

Hidrocefalia e hipo_ 
plui~ cc.ebro 

Hidrocefalia. GIV y di· 
verriculo de Meckel 
Hidrocefali a y agene· 
sia del cue'po callo$o 

Cardioparias nO preei . 
sada y mongolj~mo 

labio leporino y fisu.a 
palatina 

labio lepor ino. FiSura 
palatina y sln(lactil ll 

10' " fo,m.· 

"'.... elo .... 

, 
".c.' . 

• 

, 
, 

• 

• 

..... ' .... 00<;'0. , ... 



CUAOflO 111 ¡continuació"l 

A. Mall."...,...,'_. ""'pl •• o .. "i"," 

TOI.I "" 
m.II .... 

mociones 
"pO. y n i..,. 

Fis ura palatina 

Microftalmo 

IV APARATO NEGATIVO 

Alfesi. esófago 

At resia duodeno 

Ano impe rforado 

Aealasia eardias 

Diverticulos de Mee kel 

Hepatitis a cé lu la gigante 

Malformación nO pree iu da 

, 

V. PARED ANTERIOR DEL CUERPO 

Hernia linea b lanca 

Te, illa accesoria 

VI. APARATO URINAR IO 

Agenes ia ra nal bilateral 

VII GEN ITALES EXTERNOS 

Hiposp"dia 

tX. SISTEMA OSEO 

Pie varo equino 

Polidac(il ia 

Anomalias Implanlaclón 
de dedos 

Sindactili a 

ArtrOgr ipos is 

Clinodact il ia 

" 

" 

, 

B. M.,Io .. ,..;;'''''''' "",t"pt .. 

TI"". 
Fisura palatina y m i. 
erogna,i. 

Ano impe rforad o. labio 
leporino . Fisura palatina , dextroeardia 

Atresia esófago COn fis· 
tu la lraqueoesoUgica 

Agenes ia renal bilate ­
ral. de xlroc.rdi. y sin· 
d.clil,. 

Hipospadia y "genes •• 
de un dedo 

Scudohermalrodltismo 
femenino e hipotrolia 
una e xtremidad Inlerlor 

Agenes ia de un dedo y 
sindaClili. 

Hiperpl.si. do. dedos y 
Su rcos cutáneos 
Pulgar bil ido. polidactl. 
li. y . indaclHia 

o """'bi" ..... 

10101 

n'''''' 

, 

10101 

• •• tormo, 
oione. 

, 

• 
, 

, 
, 

, 
, 
, 



CUADRO '" (continuación ) 

, ",.l1o,,,,ocf<>ne, ""'ple, (0)°'"., •• M.llo,,,,,,,'oo •• ....:;";ple. 000"'.'0 .... 

T01., de 1.,.1 
",.If.,,,,,,, '. ",. 1. 
n .. yo ,,,,,< 1"", '",m • . 

"p." "p,,, 'M' c i,,",u 

, OTROS TIPOS 

Mongol ismo • Mongolismo • malfor· 
maCión ósea "' precio 
s . da , 

An gioma • 
Linf~g¡o"'. 

Nevu~ pigmentado piloso , 
Neuroblaston,. supra rr e· 
",' 
fistula ~ac rococc.gea 

TOlal '" " " 

CUADRO IV 

fRECUENC IA POR GRUPOS EN 112 MALfORMAC IONES CON(lENIIAS 

P",poo-c>6<l do 
"", Ifoo"'", ;o. Concunon· 

NO. m.lfor. """_'001 el •• 00' mI< 
(l,UOO mocloo" t01., en 7:l3.2 "'"" . 

Sistema óseo " 32.6 H 

Otros tipos " t2.8 M 
Cara " 12.8 M 
SiSlema circulatorio " 10.5 , .. 
Sistema nervioso " " " Ge nitale s externos " " " Aparato digestivo " , .• , .• 
Aparato ",inario , , , '.' 
A¡»rato respiratorio , .., , .. 
Pared anterior del cuerpo , '. , " 
11>131 '" '" 23 .5 

". ." 
.....,o·~"""'o. ,m 



G • .,lico 3 

"'OPOACIOH fOIl CRUI'O O( M ... lfom ..... CIOHEs CONCE~II ... S INCLUVENIXl 
SIMPlES V MlIlIIPLU EN 172 "'HOM.IIlI.II$ 

", , .. combinada o m.:.!tipl, <;On 0 .6 : 
0.5. O~ y 0.5 .espectivamenle. 

Al '"ma, la JI» ,ición de cad •• noma· 
ha en lu 2 formas (simple y múltij:lle) 
se puso de manifi estO Que el pie varo 
equino. la ea rdiopatia. 18 POl ldaelllla y la 
hiPOsp,dl •. mantenían l. mayor Ireeuen. 
eia t ambl~n. con 2 .. : 2 .~: 2.0 y 2.0 'u· 
p>eelivlme nle (g,Mico 4) . 

h 1'8(:uenci. del pie nro """Ino .... 
1,.. In!Ofmu de lo. dlfe,en'e. aulo,es 
oscll. entre 1.0' y ha,l. ~ .O" por mi! 
natl ml entOS. eslando Influenciad. po, 
la incl",i6n ° no de los grados meno,es 
de malto'macionn. la polldacllll. es 
muy t .. cuente en los estudiOI a tricanos. 
reportando Khltn ' y Slmpk1u" 5.S y 14 x 
1 000 MclmientOS respec ti vamente. este 
':' llInlO ah,ma que son más .fectados los 

p<irnogénIlO, que 'ul "yo.llenIU herma_ 
110 • . En Europa y Japón la incidenCI, d, 
POlidacliU. es .t,,,dedor de 1 • 1 000." ,. 

la. cardlopaHn cong~nitas mantle· 
nen "na incidencia que oscila enl'" ~.2 
par. Neel en Japón hasta 0.5 PO' I 000 
nacimiento . par. Simpkiss en Kamp,I •. 

En 101 PKlenln de Europa del norl. 
lo. defeelos e.rdíKOI si9Uen • 101 del 
.iSlem. ne,...loso. en .1 ord .... de las 
m. lform.clonu mayo,e. m" COmuM. 
En el Japón las .nom.lias e"diau. ocu· 
pan el prime, lug ...... e"e O' upo. de. 
bido • ,. meno. Incidencia de las mal· 
10rm,cl"" .. d.1 .I.,,,m& ne,v,o.o. E. 
Inlportante tener presente que sólo l. 
m itad de In e.rdlop.lías congénita, Ion 
deleet ad .. en el periodo neon81.1 y se 
comp,ueba en I~ serie de 8irming t,.n . 

,os 



CUADRO V 

OCURRENCIA DE MA,fORMACIONES CONCENIIAS EN fORMA COMPARATlYA ENTRE UNICA 
O SIM_,E V COM81NADA O MUUIP,E POR MIC EN 1332 NACIMIENTOS 

1,,., de m. l'o,moc''''' 

Pie varO equino 

Cafdiopatias 

Po lidactilia 

Hipospad ia 

Mongolismo 

Lab io leporino 

Sindactilia 

Fisura palatina 

Enc<i!alo hid roo isplasia 

Atresia de es6tago 

AnMcelalia 

Mielo y meningoce le 

Ano im~dorado 

Micr'>ll0aHa 

Agenesia ,enal 

Oiverticulo de Meckel 

AmogripOsis múltiple 

en que la incidencia del periodo Mona· 
la l precoz se vio e ~actamente duplica· 
da a los 5 a~o. de edad. 

las malformaciones del sis tema ner_ 
vioso (cuadro Vt) constituyen peligro 
para la "ida y se observan con mayo' 
frecuenc ia en e l noroeSle de Europa. 
prinCipalmente en las Islas Srit<iniCU. 
donde la anencefalia en la serie de Sir· 
minghan e$ de 2 x 1 000 nacimientos y 
la espin8 bifida quistic8 de 3 x 1 000. 
Fuer. del norOesle de Europa y áfeas 
hab il ada. por pueblas de raza similar, 
la ineidend~ es más baja . En Suecia la 
8nencela lia ocupa el O,S x I 00() Y la es· 
pina bif ida quistica e l 1.2 x 1000. En 
Japón es de seña la, que no ~olamenle 

'" 

S."",I.· 
S;mpl . C<>mlHn.o. <omb;ood. 

, .. O., a . , o .• ,., 
., O., '.0 .. , O., ' .0 
O., O., .., 
OA O., O., 

O.' O.> O., 
O., O.> O., 
O., O., O., 
O., O.' O., 
O., "' OA 
O., O., OA 

O., O .• OA 
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In cifras son más bajas. sino que existe 
inversión en la frecuencia de anencela_ 
lia y espina bifida quistica 1).6 y 0.3 x 
I 000 nacimientOS respeclivamenle. En 
los informes de Kampala no se obser­
varOn estas malformaciones. se ind ica 
también boja incidencia enlre 10$ negros 
del Africa del Su r. e5la~ malformaclo· 
nes parecen ser pooo hecuenles en los 
negros africano •. sin embargo. estas 
afirmao iones se apoyan en In obse,va· 
ciones de $impKls$ y Low,, " nO sOn ca· 
legó ricas ante el se~a l am¡ento de Khan ' 
de 1.0 por 11)00 nacimientos para la 
anencefalia en pob laCión negra y tamo 
bién aldeana. En nueSlro eSludio ambas 
malformaciones tuv ieron ocurrencia de 
O.~ x 1 000 naoimiento • . 



Cr'loco 4 

OCURR!NC,A DE MALFORMAC'ONES CONGENITAS EN FORMA COMPARATIVA ENTRE 
S,,, P, ES V MULTIPlES POR "" L EN 13:)2 NACIMIENTOS, 

por . " I 

~·:::1Si",pl •• DMúllipl .. 

Estud ios realizados en famiha " de­
muut,an que el labio leporino con lisu ­
ra pala ti na o sin ésta . .,.ociada es gené. 
ticamente dislinlo de la hend idura media 
del paladar s in m.!formaciÓn labial, pero 
los registros de aparición se refieren a 
men"do a la inCidencia eombinada_ Las 
tasas europeas muestran incidencias 
del 1.2 al t ,9 x t 000 nacimienl0s y de 
estos alrededor de las 3/ 4 partes líenen 
labio teporino con l isura palatina o sin 
csta y una t 4 sólo l. hendidura palati. 
M En nuestro estudio 7 niflos pres.m­
ta ,on labio leporino de los cuales 4 
ten ian f isu ra pa lat ina y 2 niños preSen ­
taron f isufa palati~a . in labio leporino, 

" " 
""'" ' <>0'10 "" 

la ocurrencia total de ambos es de 1.4 
por 1 000 nacimfentos_ 

EstudioS realizados en gemelo. y en 
familias sugieren que es la l alta de re· 
sistene;. senéticament" determinada 
frente a lactore, ambientales. la respon _ 
sable de la mayoria de las malformacio­
nes co-ngénitas que 3¡1arecen de modo 
natural en el hombre ° en los animales , 
Los estud ios en gemelos se~alan para la 
mayor parte de 1M malformac iones que 
la prOpOrción de lo, gemelo. univi!eli _ 
no. af""tos es basunte inferior al l OO '", 
¡>ero más elevada que en los gemelo. 
blvltelinos de l mismo sexo, En el caso 
de anencefali. y espina bilida quisti ca 
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CUADRO VII 

UCURRENC IA rn: ~' AlrORMACIONES POR Mil Sl:C UN SU APA~ICION El(C1U~'~A EN 
FORMA $IMf'1.t O MUlHPlE EN 7132 NACIMIENIOS 

"C> 

Angioma 

Apénd ice p,oauric ular 

Li"fang;oma 

Ncvus pigmemado p ilusu 

Neurublastuma sup,a",,,,al 

Pezón supemumeratio 

Hernia de la li"ea blanca 

Hepatitis a células giga"ICs 

Fistula traqueoesofágica 

Agenesia de<Jos 

Hipert,ofia ° hlpotrufla parcial 

Agenesia suprarrenal bilateral 

GráfiCO 5 

Simple 

0.0 

OA 
O., 
O., 
O., 

O., 

O., 
O., ... 

O., 
O., 
O .• 

OCURRENCIA Q!; MALFO~MACtONES CONGENITA$ POR Mil SEQUN SU 
APARICION SI"'PlE O MUlTIP1E EN T 332 NACIMIENIOS 

F,,,,,,,o 

BoJ M a l l<>rmcC,OO" S;MpI<S 

flillill Mollo,..,<;oo .. M"'tiple, 

,,~'o "o"',,) ,,,. 



1 .. concord."c,. e" gemelos ""'vitellno. 
JUO,ece se. !>aja pe.o es qUizás un poco 
m,b .h. que .... gemelos bivileljnos , 

I'e .. l' MM; M ahon" es ludia,,", espina 
bolid<l qu's,;ca y ar>etlcelal i~ en em!>a.a, 
'0' Ollmel"es univiu. l;nos obseN'ndoo 
'Iue uno t ra .Iecudo. En esla muestra 
en 2 ".cimien,os gemela,es univilel,nos 
IOlam.me uno de los nioos presemó 
anom. l!. cono'nita, 

En UIII eslUdio observarnos que al. 
gunas malformaciones se presentaron 
cxc l" .lvamenle en fnrma única ° .im· 
pie y 0"" en lorma combinada o múl. 
tipl. En ... lu prime'aI se obse,va,,", , 
angioma. apéndice I>reau,icul.,. linlan. 
(liom •. "<Iv". pi9menlado I>iloso, neu'O· 
blastO_ &UP<.rre .... 1. pezó" supernume· 
"''0, he,ni. de l. linea blanca y hepall . 
1'. a .6luln oi\pntll. y ent,e lu segun· 
elas. 1IIIuln Iraqullonolág iCll • . 'Ollne· 
si. d. dedo • . hipe'l,oli, o hil>Olroli. ","" 
c lal ele un. 1IX,,"midad y agenesia ,"",.' 
" ..... 1 bll. ter.1 (cuadro VII y '1r"ico 5 1. 

O,éllco 6 

hls obse,vac,,," sólo l. ae/l.lamo. 
,in exl'''' conclusiones por el reducido 
númerO d. lu mis"",s . 

Al a .... ¡¡ ... ' la morlalidad pe, i"" •• 1 por 
mallormacione. co~nitu e" eSla 
muest, ... !>USO de "",niliu.o Q'" en 
111 faUec idos p<esen taron mallormacio· 
"es 25 sie"do 1 .. taU de J .• • ! 000 n,· 
e ,millnlo. y las anomalias congén'IU 
lu""on la e.usa directa de la muerle en 
1 S QU~ co" .. ponden a una incide"cl. 
de 2,0 x 1 000 n.cimlento •. No obstante 
es nece .. rio tener presente que algunos 
defectO. no considerados por nOlotroS 
como c.un directa de l. muerte llenen 
i",!>O, taneia !>Or Su parliCil>""iÓ" indirec· 
ta .. Esln eifeas per inatales cMrupOn' 
den 8f1 l. morlllidad lelal a 1.1 y 0.9 x 
t 000 nacimientos y en la neo",,!.1 a 2.1 
y 1.1 pO' 1 000 nacimientos respect iva, 
.... nle (g,'''co 6). 

Al prolundiz ... en los poreenllju ,.' 
niendo como "niverso la mo,"lidad 10' 
tal aefNtlada obseNamos que IIn t03 

MORt"'"O ... D [ '1 LAS ...... lFOR ... "c 'OHrs COHO 'HU "8 ~ H , 332 N .. C .... '~NTOS 

c:J ["'''''''''0' 

". 



rno 'tm~toS el'" ",uc'tes tet"les !a,di~s 
se detectaron malformacioMs en 9 fetos 
f8,S' . ) y se considera ron atas malfor· 
maciones congénitas como única cauSa 
de la muerte en 7 (6,e .,, ) y e n 66 mu"r · 
tes " .. onatates precoz e xistian malfor· 
m.C,OMS en t6 (23.6 %

) y ." cons idera · 
'On c.u ... di,ectas de la muene en 8 
(11,S ' o)lgráficos 7 y 8). 

En 1 .. 7 muertu letales po' malfor· 
macio ne. S correspondian al sistema 
ne,,, iosO (71 .4 % ) ~ 2 al ~parOlo urina rio 
126.6°'. ) (g ráfico 81. 

En los 8 recién nacidos fa ll ecidos se 
con~,d eró la anomalía como eau," di · 
,CCW . 4 correspondian al sistema ner· 
VI OSO (50",1. 2 al apar3lO diop.stivn 
(25 ', ) t al apa rato circu lator io (12 .5°'0 ) 
y 1 a l s¡stcma óseo 1\2.5 0 ,. 1. 

En el 8.50,. de lo . fallec idos (lO de 
'71 ) la enomaHa congénita se detectó en 
le nec,ops ia: S correspondi.n al aparato 
cir cu lator iO , 2 al apa rato digestivo. 2 al 
ap.relO urinario y t al grupo de otras 

Gráf iCO 7 

t,POs IncLlwbl"sto,m' de ""~ "UI"""U' 
nal) . 

El po:ccn'aj<:> de muertes po' mallo,· 
maciones eong<!n itas no h. seguido la 
curva descendente de ta mortalidad in· 
fantil. dando la ¡mpre.ión Que la infl uen. 
cia 'esponsable de los defeclos congé· 
nitos nO Se ha v'StO alectada po< las 
medidas lomadas . 

las mallormac io nes congénita, Son 
causas más frecuemes de las muertes 
"eonatales que de la, muerteS fetales . 
sej;alando Richard ' para los pr imeros . 
cifras de 12.2.,. y para los segundOS 
5.4 .... que se aproximan mucho. tas ob· 
servadas en este estudio . 

las m.l formaciones congénitas de l 
siSlem, nerv io.o . aunQue no constitu· 
yen e l IIrupo con mayor incidencia, soo 
las principales c.usas de muerte por 
ano ma lía s. Roge'" encontró en la en · 
cuesta británica , porcentajes del 50". 
Que también se aCerCan mucho. lo se· 
~elado en este trab ljo (gráfico 8 ), Aun· 

"'O<IIAL 'OAO PER'NAIAl CON MALFORMACIONES CONGENias 
eN , an NACIM IENTOS 

~ETAL (103) NEONA TAl (68) 

D Mu. r¡os .in mollormo ~ion(S 

§llil Muerto, con maltormo<ioors 

'" 



'" 

Gráfico 8 

MORTAlIOAD PERINATAl F'OR I.t AlrDRI.tACIONES CONGENI""S 
f N 7332 NACIMIF.NTOS 

71.4% 

FETftL (6,8 %) NEQNATAL (8%) 

o 
O 
=" ~ 
O -

Sistema nervjoso 

Sistema urinario 

Aparato digest¡vo 

Aparata c irculatorio 

Sistema 
, 
05(0 

CUADRO VIII 

RElACION ENTRE MAlFORMACIONES Y SUO 

Mascul ino 

Femenino 

Total 

X' _ U 2 

Con ma ltofm><lon 

'" 

3774 

3422 

7 196 

P ... 0 .20 

Tolol 

3853 

3479 

1332 

•. C. 
...... '0 .. 000.0. ,.,. 



CUAORO IX 

•• - 2 SOO 

2 500 o menos 

TOlal 

'" " ". 
.'" 
"" 
"" 

, <; OJlO' 

To,. 1 

6 708 

." 
"" 

CUADRO X 

[0../ 9<'''_' 
150_1 e..... ",. 110<."..,1600 

)8 o!Ñs u. 
Meno. ,oO, " 
ro .. I ". 

X' "" :/$ .... 

que no Ul&b&n Incluida. a n &1 u ludlo , 
se 'evl .. ,on las 21 mue'le. len.les in· 
't!,nWldin , no .. oble",.ron ml Uo<mo· 
c,orWlI en ute grupo neona' al . 

Se ,ealllÓ •• prueba de Chl C\lad •• do. 
pa. a de'e.",I"". s i exiS1i. en e l nilio •• ' 
lación ent,a : la presenc'a de mallorro. 
dones y e l "" '0, el pelOO y l. edad gas· 
l!1e ,onal , 

los ,esultados obtenidos apa'ecen en 
lo~ cuad,os VII I. IX Y X. 

CONClUSION~S 

Se ana lizó u"" muesl.a d. 7332 nscl· 
m.entos. en el ho.piTa l milil., «nlra' 
Or Lu's 0; .. Soto" 11910 • 1!l1') , 

lo. ~Idol vivos '"' es tudla.on oo· 
"A1e e l pe,lodo neona lal p.ecoz (mel>O'S 
de 101 7 dón): y los mofllnatos .ólo lu 
mue"es t"telel ta rdi &s . La OCurtencls 
de nHlol eon maUormac(onu eong'nltu 
h'6 de 18.5 x 1 000 nacImiento ' . 

"'" '-"."..,.,,1600 TO'oI 

6803 6917 

'" '" 
7 196 7 332 

, -: 0,00' 

De 101 136 nillo. con anomalóas con. 
génitn el 80.1 · . (109) presentó detec. 
los cong'nlTo, limpies ° ún ico. y al 
19.9 · . 1271 múlt iples o combi""dos. 

No se oIne ..... <On malfonnacl_. en 
letol o .ec~, nscido. con peso ",e_ 
de t 000 g . 

No se datec".on anomalías slmpl" 
o únic .. an al apar.to 'e~ pi .. torlo , le 
Mtib!Jy" a ""a .. st"" deteclos .on gena· 
,alment" comp. Hbles con l . vid. Int'.u . 
te , ina y "eon~I al p.ecoz. por lo Que el 
diagnóltico se teoli za más ",dllmenle 

El I ;stema oSleoa" iclllar tue el m', 
. ¡eclldo. co.lttltuyó ,,1 32,6"4 del tot.1 
de 1 .. m.l fo<macionel_ 

El pia v"o e<!Uino. las ca,d;op,aTóa • . l. 
polld.ctlU • . l. IlIPOspadia y el mongo. 
lismo Illeron 1 .. maHo.maciortes m~s 
I,ecuentes con: 2.8: 2.': 2.0: 2,0: t ,2 ~ 
! 000 nacimientos ,espectivamente , ~e 
p'e.en' lron tlld .. en lo,mos slmple~ y 
múl tiple. . 



la presencia de u" neuroblastoo,a pe · 
4ue,,0 en una suprarrenal dete<:tada en 
la necropsia de un falleCido. al parecer 
si" malfOrmaciones fundamenta a los 
que precpnizan su origen oongénitp, 

génilas y la ocurrencia lue de 2 ,0 x 1 000 
nac imientos a la fetal correspondía 0.9 
ya la neonata l 1.1. 

En las muertes fetales ocasionadas 
por los defectos congén itos (6.8 % ) 
71.4 "1. fueroo producidas por anomalías 
del Sistema nervipsp y 19,5% por ano­
malías del aparatp urinario. 

En 2 de los panps ~melares se ob· 
serva rpn malformaciones, pero sofamen_ 
te presentes en uno de fps niños. inde· 
pendientemente que fueran gemelos se­
mejantes o idénlicos. 

En las muertes neonatales ocasiona· 
das por las malformaciones congénitas 
(11.8 ·/. ), fueron dependientes de anoma­
lías del sistema nervioso en el 50% . 
del aparato digestivo en el 25 '1'0 del apa· 
ratO ci rculatprio en el 12.5"'" y del s is · 
tema ósep en el 12.5"4. 

Se realizaron necropsias en la lptali· 
dad de los fallecidps. 

En los fallecidos la ocurrencia de mal· 
formac iones perinatales lue de 3.4 x 
1 OM nacimientos, correspondió 1.1 a la 
fetal y 2.1 a la neonata l. Es probable la relación del peso al 

nacer y la edad gestacional de l niño en 
las anomalías congénitas: no fue de COn. 
sidera( la influencia del sexo. 

Las muertes perinala les tuvieron 
como cau sa direCta a las anomalíAS Cpn. 

, .. 
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