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RESUMEN

Se realizé un estudio retrospectivo de 1618 nifios con anomalias con
génitas en el Hospital Nacional de Ninos. lLa informacidn fue obtenida de
los expedientes clinicos de dicha Institucifn en nifios no mayores de 30
dias, nacidos en el periodo de 1970 a 1977. For cada nific malformadd se
estudid un control de igual sexo, fecha de nacimiento y de este Hospital.
Se analizaron las frecuencias y una posible serie de factores asociados
con las malformaciones congénitas. Los resultados mis relevantes son los

siguientes:

l.,- Las anomalfas mis frecuentes en la muestra estudiada son:las anoma-
1fas cardiovasculares (18,72%), el mielomeningocele y la espina bi-
fida (12,42%), las anomalias digestivas. (11,8%) y las milriples ,

(10,142) .

2,- Llos egresos por defectos congénitos en Hospital Nacional de Nines ,
se aumentaron del afio 1970 a 1977 de 3,46% a 5,69%. Por otra parte,
las anomalias mAs comunes se presentaron en porcentajes muy semejan

tes en las diferentes provincias del pafis.

3.- Se presentd relacidn positiva entre la edad de la madre y el aumen-
to de las malformaciones congénitas, en especial en el Sindrome de

pown. (5 =220,44 £:0.88)

4.- La edad gestacional es significativamente menor en las madres de los
nifios afectados por malformaciones, tambi&n un mayor niimero de par-

tos, el nimero de hijos nacidos vivos es superior y mayor porcemtaje




de abortos. Este filtimo efecto se ve mas marcado en los casos con

mielomeningocele, Sindrome de Down y anomalfas miiltiples,

En las anomalias mis frecuentes predomina el sexo masculino, a
excepcidn del mielomeningocele y la luxacidn congénita de cadera.
Se da una asociacifn positiva entre el nifio malformade y las ba-
jas calificaciones de Apgar; baja talla; constitucidn débil; poca
actividad; nifios con mayor porcentaje de ictericia y pesos bajos
en general en los casos de anomalias severas como las anomalfas
cardiovasculares, el mielomeningocele y las anomalfas miiltiples .
En contraste, en las anomalias menores (pie bott y luxacién de ca

dera), estos factores no son significativos.

El estudio realizado permite establecer algunas sugerencias que be

neficiarén estudios posteriores de malformaciones en Costa Ricaja saber,

una mejor elaboracin de los expedientes clinicos que incluyan diagns-

ticos precisos y una descripcidn mis detallada del recin nacido (norma

les y afectados) e informacidn familiar con datos de la madre, princi -

palmente en el primer trimestre del embarazo. Debe considerarse esta in

formacifn para los estudios futuros de control prenatal y hacer &nfasis

en el estudio de ciertos parfmetros como la edad de los padres. Ademis,

es conveniente ampliar la metodologia a otras enfermedades genéticas.Se

sugiere la elaboracién de programas de vigilancia epidemioldgica, auto-

rizados por instituciones de salud con el propSsito de que sean perma -

nentes.
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INTRODUCCION

Las malformaciones congénitas son la causa principal de mortalidad
infantil en los paises que han alcanzado un alto nivel de desarrollo (Co-
1lins, 1966; Penchaszadeh, 1979), Estos fenSmenos se deben a tres razomes
fundamentales: 1) al avance médico tecnoldgico alcanzado en estos paises,
1o que ha permitido diagnosticar y clasificar mejor las causas de morbili
dad y mortalidad infantil; 2) al descenso de patologfas como infecciones,
diarreas y desnutricidn en el primer afio de vida y 3) al aumento de par -
tos intrahospitalarios, con el consiguiente descenso de morbi-mortalidad
perinatal. Como consecuencia de lo anterior la incidencia de los defectos
congénitos son considerados hoy dfa de gran importancia en los programas
de salud piiblica, determinando que las instituciones interesadas se preo-
cupen seriamente por aumentar los conocimientos del cuadro clfinico,la i-

dentificacifn de nuevos sindromes y los factores etioldgicos.

La nomenclatura y la clasificacidn de las malformaciones congéni -
tas presenta problemas, debido a la gran diversidad de métodos de diagnés
tico y estudios usados (Kennedy, 1967). Sin embargo, las anomalfas congé-
nitas pueden ser clasificadas en dos grandes grupos: las mayores,que cau-
San la muerte en los primeros afios de vida y las menores. Asimismo,se han
dividido en macromalformaciones en el tanto en que las anomalias sean ana
témicas o estructurales, o de si se trata de errores innatos en el metabo
lismo u otro tipo de variaciones anfmalas a nivel molecular, los cuales
son de dificil deteccidn por los métodos usuales de diagnSstico médico (A

raujo et al., 1975).

ST TR e



Se sabe que los factores genéticos son determinantes en este com-
plejo y heterogéneo grupo de anomalfas. Mc.Credie et al.(1978) conside-
ra que un 20% de los casos con malformaciones tienen un patrdn genético
bien establecido, ya sea por alteraciones de un gen o por un carbio en

el nimero y estructura de los cromosomas.

En hallazgos citogenéticos de cultivos de liquide amnidtico, Lau-
rence et al.(1976) observé un alto porcentaje de alteraciones genéticas
diferentes a las encontradas en los recin nacidos. Asimismo,en algunos
estudios la herencia poligénica es aparentemente la causa mis frecuente
de anormalidades cnngﬁnitaa.‘Este es el caso de las cardiopatias, labio

leporino y/o paladar hendido, ete. (Freire-Maia, 1975; Siegel, 1979).

lLa influencia ambiental sobre el curse ﬁnrmal ‘del desarrollo em-
briunaria_y fetal, es aparentemente otra de las causas principales en
la aparicién de las anomalfas congénitas. De acuerdo con Castilla et al.
(1977), lo que varia es la proporcién relativa de cimo actilan esos fac-
tores. En este campo existe gran actividad de investigacifn, pero se ha

avanzado relativamente poco.

El conocimiento de factores teratdgenos y la accidn de agentes cau
santes de defectos congénitos, sean Estos infecciosos, mecinicos o dro -
gas, son de gran interés,especialmente despufs de la "epidemia'de la fo-
comelia,la talidomina era el teratdgeno esﬁetifico. Este suceso motivé en
muchos paises la creacifn de sistemas permanentes de vigilancia epidemio

15gica de las malformaciones congé€nitas,capaces de identificar posibles




epidemias futuras. Estos sistemas de vigilancia, llamados también de mo

pitoraje, existen actualmente en algunos paises y han permitido mejorar

105 métodos de deteccidn de malformaciones, asf como los métodos terapéu
ticos, de rehabilitacién y prevencién. Una de las funciones principales

de estos programas es la de colectar toda la informacifn bisica existen-
te relacionada con las anomalfas congénitas. Las normas establecidas pa
ra los registros y recoleccidn de informacidn por cada centro, son lleva
s a cabo con la mayor precisifn posible; los estudios epidemioldgicos

que se pueden obtener de estos datos son bastante confiables y de gran a

- yuda para el pais que los tiene.

En Costa Rica, en donde las condiciones de salud se mejoran cada
dia, vy la mortalidad por enfermedades como diarreas e infecciones pulmo-
nares estd descendiendo (Mata et al.,1979), las malformaciones y la mor-
bilidad perinatal y fendmenos afines, han pasado a ocupar los primeros

lugares, no s6lo en forma relativa, sino tambifn en forma absoluta como
1o demuestra Barrantes (1980), en un estudio de mortalidad infantil por
malformaciones congénitas. Sin embargo, existe poco conocimiento de las
causas que determinan estas altas tasas de mortalidad y escasa investiga

cifn orientada al control y resolucifn de este problema en nuestro pais.

Esta falta de estudios nos motivd sobre la necesidad de llevar a
cabo una investigacifn retrospectiva del tipo caso-control, con los si-

guientes objetivos:

1.- Realizar un estudio epidemioldgico de la incidencia de los diver-

sos tipos de defectos congénitos en Costa Rica, utilizando una




muestra representativa de una poblacién de nifios de 1-30 dfas de

nacidos.

2.=- Explorar mediante un anflisis estadistico apropiado, si existen
factores que afectan la frecuencia de ciertas malformaciones en -

Costa Rica.

3.- Hacer un andlisis comparativo entre las series obtenidas en este
estudio y otras informadas en Costa Rica y de otros paises, espe-

cialmente latinoamericanos.
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1. REVISION DE LITERATURA.

l:.1 DEFINICION Y CLASIFICACION DE LAS MALFORMACIONES.

La mayorfia de los investigadores y organizaciones internacio
nales, definen las malformaciones como toda alteracidén morfoldgica exter=
na o clinicamente diagnosticable, con un grado de certeza aceptable en
los primeros dias de vida, en todo nifio recién nacido, pretérmino o de

término. Se clasifica de acuerdo con su etiologia en las siguientes cate-

gorias:

a) Defectos congénitos con un origen parcial o totalmente gené-
tico:
a) por la alteracifn de un solo gen,
b) por anormalidades cromosémicas, y
¢) por alteraciones multifactoriales o poligénico.

b) Defectos congénitos con un origen en factores exOgenos:
a) por drogas o agentes quimicos,
b) por infecciones maternas,
c¢) por efecto de la presidn intrauterina, y
d) por disturbios metabSlicos maternos.

c) Alteraciones congénitas de origen desconocido.

Factores gen&ticos.

Un anilisis detallado de los factores genéticos, han contribuide a
mejorar la comprensidn de las anomalias congénitas. En los paises latinoa

mericanos, la informacifn relacionada con la etiologia de estos defectos




ngénitos es relativamente escasa, Para Castilla et al.(1977),en inves-
tigaciones realizadas en Brasil, las causas de malformaciones podrfan
er: 1) por una asociacidn al azar (cada malformacidn es el resultado de
determinada causa);2) un complejo malformativo (una causa finica afec
iaeyariaﬂ estructuras); 3) un sindrome de causa ambiental (causa extrin-
seca); 4) un sindrome cromosémico (alteracidn de un grupe de genes de un
cromosoma entero o de una porcidén de €l); 5) un sindrome monogénico (mu-
tacidn a nivel de locus simple) y 6) un sindrome polig€nico (acumulacidn
de una proporcién de mutaciones menores). Penchaszadeh (1979), en Vene -
zuela, clasifica las malformaciones con base en su origen: 1)las que pro
vienen por la alteracidn de un solo gen (causa del 3,2% de todas las ad-
misiones hospitalarias); 2) como resultado de la alteracidn en el nimero
¥y estructura de los cromosomas (un 0,7%) y 3) por desdrdenes poligé€nicos—

multifactoriales (3,3%).

En Inglaterra Mc.Credie et al.(1979) y Roberts et al.(1975), consi

deran que mds de un 60X de las malformaciones congénitas mi3s frecuentes,
permanecen con etiologia desconocida; sin embargo, estudios posteriores
de Carter (1976) y Scrimgeour y Cockburn (1979), al analizar la etiolo -
gla de las anomalfas congnitas separan aquéllas determinadas por una -
causa bien establecida, como son las alteraciones de un gen simple, las
alteraciones cromosdmicas y la influencia ambiental y luego,mediante es
tudios familiares, gemelares y consangufneos, concluyen que las mal forma
ciones mas frecuentes tienen una etiologfa multifactorial, dependiendo
de una predisposicifn genética y de miltiples factores ambientales. Estu

dios de Czeizel (1976, 1980), le permiten llegar a conclusiones simila -

res en Hungria.




Para ﬁeterminar el componente genético de las malformaciones cong@
nitas, se hhn planteado diferentes enfoques, Araujo et al. (1976) en Bra
sil, vy L;yde_gg‘gl.{lgﬂﬂ], en Atlanta U.S5.A., han estudiado detalladamen
te los gemelos monozigbticos y dizigdticos, con el propdsito de separar
los factores hereditarios de los ambientales. Para Araujo et al.(1976) ,
el factor genético es de gran importancia, mientras que los estudios de
Layde et al. (1980), indican que s6lo en ciertas anomalias se observd el
efecto genético, como en la persistencia del ductus arterioso. Asimismo,
Roberts y Powell (1975), Carter (1976), mediante estudios familiares o

genealbgicos y de cosanguinidad, demostraron que la incidencia de anoma-
lias congénitas tiende a aumentar muy levemente si existe algiin grado de

parentesco, excepto en las malformaciones del tubo neural.

Factores ambientales.

En relacidén a los factores ambientales, Leck (1976), basado en una
revision de literatura, los divide en dos grandes grupos: 1) factores fi
sicos, quimicos y biolSgicos y b) variables demogridficas, como Epoca de
nacimiento, sexo, grupos &tnicos, asi como caracteristicas de la madre ,
(edad, nimero de partos, semanas de gestacidn, tipo de embarazo y presen
tacién fetal). Para Clarren et al.(1977), Koskimies (1978), los factores
ambientales pueden ser clasificados en: a) infecciones (virus, bacterias
y algunos protozoarios); b) drogas y agentes quimicos y c) el medio am -
biente uterino (oligohidramnios, macrosomia fetal e hipertonicidad uteri

naj.
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a) Infecciones.

Desde que Gregg (1941) establecif el efecto teratSgeno del vi-
rus de la rubeola, las infecciones virales ocupan un lugar de importancia
dentro del estudio de las malformaciones cong€nitas. Las investigaciones
€n este campo son muy amplias y numerosas, Embil (1970): Karkinen et al.,

1974; Mims, (1976).

Dudgeon (1976), analizd las infecciones mis comunes producidas por
los virus de rubeola, citomegalovirus, herpes simple, varicela, influenza,
del tracto respiratorio y los enterovirus; estudif en cada una de ellas
sus principales manifestaciones clinicas, epidemiolfgicas, los métodos de
diagndstico y patogenesis y encontrd un alto grado de asociacidn entre di
ferentes infecciones virales y la aparicién de malformaciones congénitas.
Asimismo, Koskimies (1978), considera que las infecciones (algunas virales
y el toxoplasma), tienden a aumentar la incidencia de las anomalfas congé
nitas, el problema radica en lo diffcil de probar si &ste es el finico fac
tor causal, ya que la mayorfia de estas madres estudiadas, habian ingerido
diferentes drogas, presentaban antecedentes de abortos, eran de edad avan
zada, todos ellos factores también predisponentes a defectos congénitos .
Estudios mis recientes como el de Matos et al. (1982), no encontraron un
aumento de recién nacidos malformados en mujeres embarazadas con altos ti

tulos de anticuerpos para el Toxoplasma gondii.

b) Drogas y agentes quimicos.

Smithelles (1976), en una revisifn completa sobre el tema pre-

senta evidencias teratogénicas de ciertas drogas como los anticonvulsivan
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tes, las hormonas sexuales, ligado a la frecuencia y dosis diaria de las
mismas. Investigaciones recientes de Baftnshenky et al.,1982; Holmes et
!;,.19?9;-ﬂakley, 1979; Patel et al.,1980; han aportado nuevas eviden -~
cias que demuestran la influencia de algunas drogas en las anomalias con
génitas. Greenberg et al. (;9??], considera que las drogas actiian en ma-
yor o menor grado segiin el momento en gue sean ingeridas, ya sea el esta
do embrionario o fetal. Nordstrdm et al. (1979), encontrd en la regidn

de Skelletea, Suecia, una gran incidencia de malformaciones congénitas ,
tnicas y milltiples, en madres que trabajaron durante sus embarazos en u-
na fabrica manufacturadora de productos quimicos y metalfirgicos, gque con
taminaban el ambiente con sustancias tdxicas (derivados de cadmio, mercu
rio y didxido de sulfuro). La conclusién de estos estudios es que las e-

manaciones tOxicas de esa fibrica eran teratogénicas.

¢) Medio ambiente uterino.

Dunn (1976), realizd una revisidn completa de la incidencia
de las deformidades posturales congénitas. Observd que un alto porcenta-
je de estas anomalias suceden despufs de la 28 semana de gestacidn; sin
embargo, los cambios estructurales severos son muy raros y la mayoria se
corrigen poco tiempo despu@s del nacimiento, siendo la mortalidad perina
tal de un 6%, valor muy similar al encontrado en las tasas de mortalidad
de los no malformados. Clarren y Smith (1977), consideran que un 40% de
los errores congénitos son producidos por la compresifn uterina, afectan

do en mayor grado el sistema misculo-esquel&tico; la compresidén puede

ser intrauterina (fetos grandes, oligochidramnios, fetos miiltiples,etc.),
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0 extrauterinos (aumento del tono uterino o abdominal, anormalidades del

iitero y pelvis pequefia).

1.2 MECANISMOS QUE INTERVIENEN EN LAS MALFORMACIONES.

Poswillo, (1976), se interesd en conocer los mecanismos cau-
sales de los defectos congénitos, no sflo los genéticos, sino también los
ambientales. Sugieren que los mecanismos operan a tres niveles: embriona-
rio, fetal y en vida, afectando el desarrollo normal de c€lulas, tejidos
y Organos. El mecanismo de malformacién puede iniciarse en el momento en
que los agentes teratfgenos interfieren con la funcifn de los #cidos nu -
cleicos y en la mitosis como es el caso de las radiaciones; pueden inter-
ferir en el correcto balance de la proliferacién y diferenciacifn celular
como lo hacen los anticonvulsivantes;pueden alterar los tejidos como re -
sultado de los mecanismos de infeccifn virus-c€lula, o pueden afectar el
desarrollo fetal determinando anomalfas y alteraciones en el 1fquido amnid
tico,

Beck (1977), ha realizado investigaciones para conocer cémo, cuindo
y dénde act@ian los factores teratfgenos tomando como modelo animales de -
laboratorio (especialmente mamiferos); sin embargo, los resultados demues
tran que los hallazgos experimentales no son idénticos a los observados
en humanos. Encontrd que existen en la madre y en el feto un grupo de con
diciones predisponentes que pueden ser afectadas o no por estos agentes
teratdgenos, entre ellos: la potencialidad de las c&lulas en su estado -
primitivo, el estado metabGlico de las madres, la disposicién funcional

de las membranas fetales y en general la variabilidad de la especie.
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1.3 EPIDEMIOLOGIA.

1.3.1 Incidencia

En los estudios epidemioldgicos, la determinacidn de

22 incidencia real de los defectos congénitos en las poblaciones es de gran
dmportancia. Kennedy (1967), despufs de analizar 20 millones de nacimientes,
econsidera que por lo menos un 2% (20/1000 nacimientos) de los nifios que na-
€en tienen algfin tipo de anomalia congénita ¥ junto con Casino et al.(1976),

atiza que la dificulrad para obtener buenos datos, se debe a la variabhi-

d de mEtodos de estudio y la inconsistencia en el diagndstico.

En Latinoam&rica la ocurrencia de las anomalfas congénitas se ha es
mdiado por diferentes métodos (retrospectivos y/o prospectives). Castilla
't al. (1974), en una investigacifn realizada en 44 hospitales selecciona -
jos de Argentina, Chile y Uruguay, encontraron que de 140,050 nacimientos ,
';iﬁﬁ nifios tenfan malformaciones, para una frecuencia de 1,74%. Dos afios
3s tarde, utilizando la muestra de Estudio Colaborativo de las Malformacio
Congénitas correspondiente al periodo de 1967 a 1975, de 425,006 recién

Bacidos vivos estudiados 8,220 nifios presentaron malformaciones, lo que co-

fresponde a una frecuencia de 1,93%.

En Brasil, Araujo y Salzano (1975), encontraron 1,3% de malformacio
s mayores, 2% de defectos congénitos menores y 1,42 de gemelos. Asimismo,
lreire-Maia (1975), considera que segin las variables que se asocien en el

Studio de las malformaciones, las frecuencias pueden ser de 1% a 52 y en

€aso de las anomalfas mis severas, de 1-2%.
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Lépez (1972), en Cuba, considera que el 2% de los nacimientos tie—
malformaciones mayores y les da importancia como causa predisponente
a enfermedades, incapacidad fisica, mentales, abortos espontfineos y muer
e, Drew et al, (1977), al estudi#r 10,454 reci&n nacidos diagnosticaron

24 nifos malformados, el 4,1% correspondi}é a anomalfas mayores y el 6,5%

menores. Por otra parte, Hanify et al. (1980), al analizar varios grupos
Etnicos, en Nueva Zelandia entre ellos los Maori y los no Maori, obtuvie
ron diferentes porcentajes de incidencia; los Maori presentaron anomalias
congénitas en un 1,9% y los no-Maori en un 1,4%. Al revisar las malforma
ciones mids frecuentes en estos dos grupos, los porcentajes mis altos co-
rrespondieron a las anomalfas miltiples (11,3%) y las anomalias del cora

zén (8,2%).

En Utah, Seegmiller et al. (1980), analizaron 128,857 certificados
de nacimientos, 1,687 presentaron defectos congénitos. Esta poblacidn fue
‘seleccionada por su bajo consumo de alcohol, nicotina y otras drogas,con
el propdsito de ser comparado con otros estudios realizados en esa regién.

' Las malformaciones congénitas encontradas fueron de 11,7/1000 nacimientos

wvivos.

1.3.2 Variables demogrdficas .

En las investigaciones epidemioldgicas, variables ta-
les como: sexo, edad de la madre, edad gestacional, tipo de partos, grupo
étnico, efecto estacional y lugar de nacimiento, han sido estudiadas para
determinar si existe alguna relacidn entre ellas y la incidencia de mal -

formaciones congénitas.
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1.3:2.1 Sexo.

El sexo es importante, ya que se ha demostrado
una marcada asociacifn entre el sexo y la prevalencia de ciertos defec -
tos congénitos. En las malformaciones mis frecuentes se da una clara aso
ciacién con el sexo masculino, como por ejemplo, en la estenosis pildri-
ca, la que es cuatro veces mis frecuente en los hombres que en las muje-
res. Barrantes (1980); Castilla et al. (1977), Carter (1976); Czeizel ,
(1980), Leck (1976), Seegmiller et al. (1980); Siegel et al. (1979). Lo
contrario se observa en la luxacidn congénita de cadera y la anencefalia
las que son mds frecuentes en las mujeres (Brenmes y Araya ,1974; Dunn ,
1976; Clarren et al.,1977). Por otra parte, investigaciones de Hay (1971)
y Freire-Maia (1975), demuestran que en las cardiopatfas congénitas, 1la
razdn sexuval varfia, segin sea el tipo de anomalia cardfaca. Asimismo ,
Hanify et al. (1980), en Nueva Zelandia, no encontrd ninguna diferencia

entre los sexos.

1.3.2.2 Edad de la madre.

Una de las caracteristicas demogrdficas mds in
vestipadas por su efecto determinante en la aparicifn de defectos congé-
nitos,es la edad de la madre. Esto es evidente, en especial en la segun-
da mitad de la vida reproductiva de las mujeres y se reafirma en edades
superiores a los 40 afios (Czeizel,1980; Goldberg et al.,1979; Harlap ¥
1977; Seegmiller et al.,1980; Freire-Maia,1975), encontrd que el efecto-
de la edad de la madre es muy significativo en anomalfas como el Sindro-

me de Down y en ciertas cardiopatias congénitas.



En madres j6venes se observa un aumento en la prevalencia de estos
defectos, s6lo en aquellos casos que se detectan translocaciones balan -
ceadas en ellas. Nordstrom et al. (1979), demostraron que el efecto de
esta variable en la incidencia de nifios malformados es real en los casos
de sindromes y malformaciones miltiples, especialmente en las madres cu-

2
yas edades oscilan entre los 40 y 44 anos.

1.3.2,3 Edad gestacional y peso del recién nacido.

Yerushalmy (1967) presenta cinco grupos,sobre
la base de 3 intervalos de peso y 2 de edad gestacional (peso de 1500 gr.
‘0 menos a cualquier edad gestacional, II peso 1501 a 2500 gr. edad gesta
cional menor 37 semanas, III peso 1501 a 2500 gr. y edad gestacional ma-
yor de 37 semanas, IV peso mds de 2500 gr. con edad gestacional menor de

37 semanas, V peso mAs de 2500 gr. y edad gestacional mayor de 37 sema-
' nas), a excepcidén de la luxaciBn de cadera, Castilla (1978) encontrd di-
ferencias altamente significativas en todas las anomalias congénitas es
tudiadas en estas categorias de madurez, Otros estudios como los de Frei
re-Maia (1975), Goravalingappa et al. (1979), Mutchinick et al. (1980) ,
han mostrado que el peso de los nifios malformados oscila entre 1500 vy
2500 gr. Para Castilla (1978), la relacidn peso-edad gestacional se wven
afectados juntos o en forma aislada segiin la anomalfa presente; por ejem
plo, puede darse el caso en donde se presente una disminucién en el peso
del feto, con una edad gestacional normal (anencefalia); existir una dis

minucidn de ambos pardmetros (espina bifida), no existir ninguna altera-

cion de las dos variables (hidrocefalia) y por filtimo, casos con pesos

normales y edades gestacionales prolongadas o tambifn normales (luxacidn

de cadera).
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Rao e Inbaraj (1978), en estudios realizados en la India, determina

ron edades gestacionales en las madres de los nifios afectados de 28-36 se
as con pesos inferiores a los 1500 gramos; y Seegmiller Eg_gl.(lﬁﬂﬂ} -
en una investigacién prospectiva en Utah encontraron asimismo, una corre-

lacion positiva entre las tasas de malformados y los bajos pesos de los

‘recién nacidos; observaron ademis, que el 16% de los nifios eran de ?retéi

‘mino y que la mayorfa presentaba miltiples y severas anomalias,

1.3.2.4 Parto y grado de paridad.

En estudios hechos en Latinoamérica relaciona -
dos con el tipo de parto se ha encontrado que las presentaciones podili -
cas, pélvicas y transversas tienen una incidencia de malformados de 17,5%
en contraste con un 3,7% del grupo control y que un 12% de los partos cu-

yos productos son malformados son distdcicos (Castilla y Villalobos,1977).

Por otra parte, Leck (1976), en una revisién completa de estudios
relacionados con el grado de paridad presenta las dos versiones que se dan
en la literatura: a) que la incidencia de malformaciones tiende a aumen -
tar en las primigestas; y b)que no se presenta ninguna relacifn entre 1la
frecuencia de malformados y el niimero de partos. Se ha observado que en
las primigestas algunas anomalias como la estenosis pildrica, la anencefa
lia y el pie equino, son aparentemente mis frecuentes. Czeizel (1980), de

mostrd que no se observa ninguna diferencia en las tasas de malformados v

el nimero de partos.
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1.3.2.5 Grupos &tnicos.

El pie equino es unm ejemplo, de asociacifn en-
tre malformaciones y grupos Etnicos. Carter (1976) ¥y Marden et al.(1964),
‘han encontrado que este defecto eé seils veces mis frecuente en los Poline
‘5108 y Caucdsicos que en las personas de origen Oriental, que es aproxima
‘damente tres veces mis comin entre los negros que en los blancos.Estudios
de Hanify et al. (1980), y de Siegel (1979), realizados en Nueva Zelandia
¥ U.5.A., confirman estos hallazgos. Por el contrario, Araujo y Salzano ,
X1375), comparando los negros y blancos de Porto Alegre, Brasil, y los es
tudios epidemioldgicos de Leck (1976) del labio leporino y paladar hendi-
do en Caucdsicos, Mongoloides y Negroides, no encontraron ninguna diferen
cia significativa en la incidencia, resultados similares observaron en las

anomalias menores y mayores por ellos revisadas.

1.3.2.6 Efecto estacional,

Robinson (1973) y Leck (1976), consideran que
en algumaé anomalias como la anencefalia ¥y algunos defectos del tubo neu-
ral se presentan grandes variaciones en su frecuencia;sagﬁn la Epoca del
ano en que se manifiesten; sin embargo, en la mayoria de estudios de las
malformaciones no se ha podido concluir si existe un efecto real estacio-

nal.
1.4 INVESTICACIONES DE LAS MALFORMACIONES EN COSTA RICA.

En Costa Rica no han existido hasta la fecha estudios sistemd-
ticos orientados a determinar la incidencia de las malformaciones congé-

nitas. Moya (1966), informaron por primera vez el hecho de que
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mediante la exploracidn fisica sospecharon casos de trisomfa 18. Ese mis
mo afio, Salazar et al. (1966), presentaron un caso de feminizacién testi
cular, diagnosticado por exploracidén fisica y quiriirgica. Guevara y Jura
do (1967), al intentar resolver el problema de los nifios con labio lepo-
rino y paladar hendido, por medio quiriirgico, encontraron en el H.N.N. ,
364 ninos con labio leporino y 386 con paladar hendido. En 1972, Estrada
et al., informan de 14 casos de hiperplasia suprarrenal congénita, diag-
nosticada por la morfologfa de los genitales y eximenes de laboratorio .
Asimismo, Brenes y Araya (1974) informaron de 53 ninos con luxacién de
cadera en 7447 nacimientos, con una distribucifn por sexos de 35 mujeres
y 16 hombres y una incidencia de 7/1000 nacidos vivos. Arauz et al.(1976),
Pacheco et al. (1974), en un intento por determinar la incidencia de las
malformaciones congénitas, realizaron una revision de expedientes clini-
cos de los anos comprendidos entre 1962 y 1971 en el Instituto Materno -
Infantil Carit; detectaron 485 nifios con anomalfas congénitas en un to -
tal de 49,533 nacimientos, a su vez, se revisaron varios factores rela -
cionados con este tema; sin embargo, sus resultados no son muy represen-—
tativos por la falta de controles y de anilisis estadisticos. Mis recien
temente Castro (1979), en un estudio realizado en el Hospital Nacional

de Nifos, encontrd que la frecuencia con que se presentan las cardiopa -

tias congénitas en ese Centro, oscilan de 0,29% hasta 27,7%.




20

1.5 REGISTRO Y VIGILANCIA DE LAS MALFORMACIONES CONGENITAS.

Las malformaciones congénitas han llegado a ser una de las
principales causas de mortalidad infantil en los pafses desarrollados ¥
por tanto son de gran interés en salud piiblica: como consecuencia, se
han elaborado programas de Vigilancia y Registro de las malformaciones
congénitas. La mayoria de estos programas constan de un manual operacio
nal, un grupo de individuos colaboradores y de un comité central ,que es

coordinador y principal responsable del disefio de los programas.

En estos programas de vigilancia se consideran diferentes aspec-
tos segin los objetivos de cada uno. En Inglaterra, Estados Unidos ¥
Canadi, el momento Sptimo de detectar las anomalfas congénitas es du-
rante los primeros 7 dias de vida. En Israel vy Hungria, por el contra-
rio, consideran un plazo mayor durante el primer afio de vida. En algu-
nos programas se consideran anomalias congénitas fmicamente los defec-
tos estructurales presentes al nacer, mientras que en otros el término
malformaciones congfnitas abarca todos los desSrdenes estructurales,
bioquimicos y funcionales presentes en el momento del nacimiento; sin
embargo, la mayoria de los registros consideran que se debe determinar
la frecuencia de aparicifn de estas malformaciones (tantos/1000) en un
irea geogrdfica determinada y colectar toda la informacién relacionada
con estos errores congénitos, tales como antecedentes periprenatales ,
familiares y posibles agentes teratdgenos. La informacién obtenida es
acumulada y analizada estadisticamente, con el propdsito de ayudar a

planear y organizar los cuidados m&dicos (intervenciones quirfirgicas ,
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protesis, etc.) y para contribuir a la propagacifén de nuevos métodos de
diagndstico, terapia y prevencifn, como por ejemplo, la amiocentesis ,
muy @Gtil en estudios de embarazos de madres que tuvieron nifios con anen
cefalia, espina bifida y mielomeningocele. El contar con informaciones

reales de ninos polimalformados, es de gran utilidad para poder reali -
zar investigaciones epidemiolSgicas y cientfficas. Asimismo, conociendo
los datos de ocurrencia de cada malformacifn en la poblacidn, es posi -

ble dar oportunamente consejo genético.

La epidemia de la focomelia (1958-1962), causada por el efecto de
la talidomida y la accifn teratSgena de otros factores ambientales como
el virus de la rubeola, motivd a cientificos en muchos paises a la crea
eidn de una vigilancia epidemiolSgica permanente de las malformaciones
congénitas. Asi, Foege et al.(1980), disefiaron y coordinaron uno de los
programas de prevencifn mis importantes de los Estados Unidos "The Birth
Defects Monitoring Programs" (BDMP), allf computarizan la frecuencia de
los defectos congénitos y los factores causantes de estas anomalias en
los recién nacidos, este Centro ha analizado 161 anomalfas en 960,184
nacimientos, y se han hecho correlaciones de patrones de incidencia se-
gin las distribuciones geogrdficas y temporales y se ha tratado de de —

tectar la presencia de nuevas drogas y agentes quimicos teratSgenos.

Otros programas de registros en U.S5.A. son:"Nebraska Birth Defects
Surveillance" y el "Florida Congenital Defects Surveillance and Referral
Program". En Suecia, "The Register of Congenital Malformations" (RCM) |,

funciona desde 1965 y fue creado por Kallen y Wimberg (1968)con el {inico
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objetivo de conocer y recolectar informacidn de las malformaciones congé-
nitas, asi como para conocer la incidencia de ellas en el total de naci
mientos. Otro programa sueco es el "Medical Birth Record System” (MBRS) ,
que comenzd a funcionar en el afio 1973 y su propSsito es mis amplio;en és
te se computarizan todos los partos y se trata de uhtESE: la mayor infor-
macidn relacionada con la madre y el recién nacido. En 1979, Kallen y Wim
berg, realizaron un estudio comparativo de estos dos sistemas y concluyen
que el RCM proporciona valores de incidencia bastante confiables, aungue

el MBRS posee informaciGn md3s amplia que permite hacer proyectos epidemio

18gicos de gran interés.

En Inglaterra, Weatherall y Haskey (1976), propusieron desde el afio
1968, el establecimiento de un programa de vigilancia y ha sido muy poco
alterado desde entonces; sin embargo, cuando se reorganizaron los servi -
cios de salud en 1975, se le incorpord un sistema estadistico. Consta de
la recoleccidn de informacifn, realizada por medio de fichas especiales y
el monitoraje de los datos, -para lo cual se usan pruebas estadisticas.Con
este programa es posible calcular el nimero esperado de malformaciones por

cada clase de anormalidades por cada Area.

Czeizel (1976), presenta los puntos principales del "Hungarian Conge
nital Malformations Register" (HCMR), que fue establecido por el Ministe-
rio de Salud en 1962; sin embargo, mno es sino hasta el ano 1970 que se
incorpora a las recomendaciones Internacionales de Malformaciones Congé€ni
tas. Su principal funcién es determinar la ocurrencia de nifios malfor-

mados desde el nacimiento, hasta el primer ano de vida e intervenir en
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la organizacifn de los cuidados médicos de estos nifios. El sistema de vi
gilancia, se ha dedicado a detectar zonas de mayor incidencia de una de
terminada anomalia lo mds pronto posible. Este es uno de los programas

mds amplios y precisos que existen y se nota en la fecha 1fmite de entre

ga de la informacidn y la ﬁxistencia de un centro de control.

En Latinoamérica, desde 1967, un grupo de investigadores de Chile,
Uruguay y Argentina, se dedicaron a recolectar toda 1la informacidn rela
cionada con los defectos congénitos. Varios afios despufs se incorporaron
un mayor nimero de cientificos suramericanos, crefndose asf el "Estudio
Colaborativo de las Malformaciones Congénitas" (ECLAMC). Una de las fun
ciones principales del ECLAMC es elaborar un estudio epidemiolégico pros
pectivo del tipo caso-control con objetivos tanto descriptivos como ana

liticos. (Boletin ECLAMC, 1977).

Las principales caracteristicas analizadas en este programa son las
de examinar todo nifio reci&n nacido al que se observan malformaciones en
un periodo de tiempo no mayor de 72 horas; estudiar un nific control, apa
reado al malformado en sexo, lugar y &poca de nacimiento y por filtimo in
vestigar una serie de factores asociados con las anomalfas congénitas. U
na descripcidn mis detallada de este programa se encuentra en los traba-
jos de Mutchinick et al. (1980); han organizado el "Registro y Vigilan-
cia Epidemioldgica de las Malformaciones Congénitas Externas" (RYVEMC) ,
aunque en la realidad incluyen tambi€n las malformaciones congénitas in-
ternas como son la atresia esofigica y la luxacidn de cadera. Las carac-

teristicas de este programa son muy similares a las del ECLAMC.
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En Costa Rica, las malformaciones son responsables de un alto por-
centaje de egresos hospitalarios y de muertes infantiles; esta situaci&n
indujo a Barrantes (1980) a proponer un modelo de registro y vigilancia
epidemioldgica de las malformaciones congénitas adaptado a las necesida-
des socio-econbmicas y hospitalarias del pafs. Los objetivos de este
programa son la determinacidn precisa de la frecuencia de cada malforma-
cifn; la determinacifn del tipo de herencia en cada malformacifn: la de-
teccifn de posibles agentes teratdgenos y el disefio de polfticas de pre-
vencidn. Este programa debe poseer un centro de investigacifn central |,
que analice toda la informacifn de los nifios malformados y sus respecti-
vos controles en una primera etapa, con una segunda etapa de mejoramien-
to del diagndstico y una etapa final o de estudio detallado de los diver

EOS trastornos genéticos.
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2, MATERIALES Y METODOS

2.1 Caracteristicas de la poblacidn.




2. MATERIALES Y METODOS.

1a informacién del presente estudio fue obtenida de los datos recg
‘pilados en los expedientes clinicos del Hospital Nacional de Nifios " Dr.

Carlos Sdenz Herrera, de los nifios nacidos entre 1970 y 1977. Estos expe-

s
k™

dientes fueron elaborados por el personal médico (estudio detallado del
neonato) y paramédico (identificacién de los padres), en el momento en -
que ingresaba un recién nacido a ese centro hospitalario. Los nifios fue-
ron seleccionados con base en su diagnfstico de salida, que es el real y
no con el que ingresG. El diagndstico fue evaluado con base en toda la in
formacidn del historial médico y los eximenes fisicos y de laboratorio.la
cantidad de &bitos se obtuvo en las notas del patSlogo que se encuentran
recopiladas en "microfilms". Se escogid este Hospital, por ser el centro
de referencia nacional de las maternidades de todo el pais y por su desa-
rrollo técnico y profesional, para una adecuada evaluacidn y cuidado de

los recifn nacidos.

En el Ministerio de Salud P{iblica y la Seccidn de Estadistica ¥y
Censos de la Caja Costarricense de Seguro Social,se pbtuvieron los datos

de nacimientos anuales en todo el pafis.

La ubicacifn precisa de las residencias de los padres de estos ni-
fios, se logrd en el Registro Civil. La muestra estudiada consta de nifios

de todo el pais.

Se colectd informacién relacionada con las condiciones socio-econd
micas de los pacientes y su familia, obtenida también de los expedientes

clinicos. :
26
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2.1 CARACTERISTICAS DE LA POBLACION.

La muestra en estudio estd representaba por ninos no mayores

de 30 dias de nacidos. El nimero de individuos malformados (vivos y muer-

tos) fue de 1618 y de 1673 controles.

Para la recoleccifn de los datos se utilizé una ficha especial que

es parte de un proyecto de investigacifn mas amplio, que incluye tanto in

formacifn de los padres como del recién nacido. (Ver ficha adjunta).

Informacién general: nimero del formulario, clave del Hospital, ni

mero de cédula o asegurado.

Relacionados con la madre: fecha del filtimo perfodo menstrual, si

estuvo en control prenatal o no, niimero de gestaciones anteriores,
nimero de abortos, nacidos vivos y/o muertos, enfermedades durante
el embarazo (crdnicas y agudas), ocupacidn. (Apéndice No.l). Esta
do civil (casado, soltero y unifn libre), lugar de residencia, (el
lugar exacto seglin informacién del Registro Civil) y antecedentes

del parto, tanto tipo como presentacién fetal. (Apé&ndice No.2 )

Relacionado con el padre: edad, ocupacidn (Apéndice Mo. 1 ) y raza

(Apéndice No. 3 ).

Relacionade con el recién nacido: fecha de nacimiento (dia, mes, a

fion), peso (gramos), talla (cm.), sexo (masculino, femenino o inter
sexo), clasificacién de apgar a los 5 y 10 minutos (Apéndice No.4)
Ictericia si estd presente o ausente, sin considerar su etiologfia;
grupo sangufneo (ABO y Rh), raza, exploracién fisica(Apéndice No.5),

reaccién al medio (nifio activo,reflejos) y la presencia de malfor-

maciones congénitas ya sean aisladas, asociadas o miltiples.




Por cada malformado estudiado se tomd un nifio control,de esta misma
Institucitn, de la misma fecha de nacimiento, del mismo sexo, no malforma
do, aunque no necesariamente sano, a quien se le llend la misma ficha con

toda la informacidn detallada anteriormente,

Aquellas malformaciones que se encontraron en un porcentaje inferior
al 5% sean mayores o menores se agruparon como parte de un solo sistema ,

(ejemplo, las anomalias cardiovasculares).

Las anomalfas se codificaron de acuerdo con la clasificacifn de la
Organizacidn Mundial de la Salud (Boletin del ECEMC , 1978), con algunas
variantes, segin criterios de los programas latinoamericanos y espafrioles
de epidemiologfa Frias et al. (1978) y Castilla et al. (1977), y algunas
adaptaciones nuestras. Como el caso del mielomeningocele, Esta es una ang
malia que se estudid en forma aislada por ser bastante frecuente en nues-
tro medio; se considerS como miiltiple, cuando se presentaban mds de dos

anomalias juntas,

La informacidn de las fichas fue analizada con computadora y se de-
termind la distribucifn de los individuos afectados de acuerdo con varios
pardmetros estudiados; asimismo, se calculaton los porcentajes y las ta-

sas de incidencia.

Mediante programas especificos, se realizaron pruebas estadisticas
de tipo descriptivo y multivariado, utilizando el programa SPSS. (Nie et

al., 1975) en la computadora de la Universidad de Costa Rica.
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Programas especificos de Fortran fueron usados para la depuracidn
de los datos, utilizando esencialmente los niimeros de registro y de cédu
la.

Las desviaciones de los valores esperados, fueron evaluadas por
medio de pruebas de significancia, como el “chi-cuadrado” y la "t" de
Student para muestras de diferentes tamafios. Valores de p<0,05 se consi
deraron significativos. Estos valores se calcularon para cada una de las

variables y se ordenaron por clases o de acuerdo a sus porcentajes.
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3. RESULTADOS .

3.1 EPIDEMIOLOGIA,

De 464,050 nacimientos registrados en todo el pais durante el

perfodo comprendido de 1970 a 1977, en el Hospital Carlos Sienz Herrera se

-
-

estudiaron 1618 malformaciones congénitas (3,58/1000 nacimientos wvivos).En
estos recién nacidos malformados, las cardiopatias congénitas ocuparon el
primer lugar, sigui€ndoles el mielomeningocele y las anomalfas digestivas.

(Cuadro Ko.l).

Se observa que la frecuencia (X) de las malformaciones congénitas
mis frecuentes detectadas en el H.N.N. y en otros centros hospitalarios -
del pais,son similares, a excepcién de la luxacién congénita de cadera,que
ocupa el segundo lugar en los hospitales del resto del pafs, y en el Hospi

tal Nacional de Nifios se localiza en los Gltimos lugares de incidencia.

La posible tasa de prevalencia de malformaciones congénitas detecta
das en el H.N.N. es de 0,040 y la frecuencia (%) de las anomalfas congéni-
tas, con base en los egresos totales en los primeros 30 dfas de vida, nos

muestran un aumento de 3,46% en 1970 a 5,69% en 1977.(Cuadro No.2).

Con los datos de los centros hospitalarios colectados por Estadisti
ca y Censos del Ministerio de Salud y los obtenidos mediante la revisién
de los expedientes clinicos del H.N.N., se puede hacer una proyeccidén de
la frecuencia de anomalias congénitas del pafs. Asf, el total de nifios mal
formados podrfa ser de 3179 con una frecuencia por 1000 nacimientos vivos

de 7,11,
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El cuadro No.3 nos presenta la distribucifn por lugares de residen
cia de los padres de los nifios con errores congénitos estudiados en el
H.N.N. En la provincia de San José se encuentra el valor mis alto; en las
provincias cercanas a &sta, las tasas son similares, de 3,05 a 3,75/ 1000
en Alajuela, Cartago y Heredia. En las provingjas costeras, la tasa mues-

Era un leve descenso de 2,22 a 2,75/1000.

Al analizar la frecuencia (%) de las malformaciones congénitas mis
comunes, distribuidas por provincia (cuadro No.4), la mayoria de estos de
fectos se presentan con valores muy similares entre si; sin embargo,en el
caso de la estenosis pildrica, se encontrd una frecuencia muy alta , de

21,29%,en la provincia de Limén.

En el cuadro No.5 se presenta un estudio comparativo de las malfor
maciones congénitas mds frecuentes encontradas en nuestro pafs,con otras
series. Segln demostraron Seegmiller et al.(1980) y Hanify et al,(1980) ,

existen grandes diferencias en cuanto a los porcentajes de aparicidn de

estas anomalias en los tres estudios.

3.2 EFECTO ESTACIONAL.

No se detectaron diferencias significativas en los recién na

cidos con anomalias con respecto a la €poca de su nacimiento,




3.3 PARAMETROS RELACIONADOS CON LA MADRE.

El cuadro No.b6 resume la informacién referente a algunos
antecedentes patoldgicos de las madres. No existe aparentemente ningu-
ma relacifn entre los antecedentes de las madres y la aparicién de mal

z e 2 8 ; .
formaciones en sus hijos, las pruebas de x° (thi-cuadrado) realizadas,

no fueron significativas,

Con respecto al estado civil (cuadro No.7) se da un mayor por -
‘centaje de madres solteras con hijos con anomalfas congénitas (xi=5,9ﬁ;

P< 0,05) que en las casadas.

El cuadro No.8 compara la edad de las madres en malformados ¥

controles con las siguientes edades medias ¥= ES,T?f 7,62 y ZE,E?t 6,54
respectivamente (t= 5,45; p<0,01). El grupo etario (15-20) presenta el
mayor porcentaje de madres en ambos grupos. Es evidente tambi&n que un

aumento en la edad de la madre, conlleva un aumento " proporcional en

l1a incidencia de anomalfias congénitas en los hijos; asf la probabili
dad de tener hijos con defectos congénitos en el grupo etario de 36 a

40 afios es el doble con respecto al grupo control (9,5% malformados, 7y

% en el control); de 41 a 45 afios el riesgo de tener nifios con anoma
1fas de triplica (4,7%2 y 1,6%) ¥ estos valores pueden llegar hasta sie
te veces mds frecuente cuando la edad de la madre oscila entre 46 y 50
‘afios (0,92 y 0,1%). Cuando se analiza la edad de la madre con las ano-
alfas mds frecuentes (cuadro No.9), se observa qua alteraciones cro—
mosdmicas como el Sindrome de Down, son mis frecuentes en hijos de ma -

es de mayor edad; asi la edad media de madres con hijos con Sindrome

33
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de Down es de 30,44 & 9,85 afios y la edad media de 1las madres del grupo
control es de sdlo 23,87 & 6,5 afios, lo que estadisticamente representa
una diferencia altamente significativa ( p<0,01 y t= 5,45). La influen-
€ia del factor etario es observada también en otras anomalfas congénitas

como las digestivas y las del corazdn.

En los cuadros Nos.10 y 11 se comparan las madres de los nifios mal
formados con sus respectivos controles, en lo que respecta a las semanas

de gestacifn y las anomalfas mds frecuentes. Estos cuadros muestran  que

®l 31,1% de los nifios con malformaciones m3s comunes fueron de pretérmi -
mo, con gestacicnes de s6lo 26 a 37 semanas; el resto, 68,9% tuvo gesta -
ciones de 38 a 40 semanas, con un promedio de 37,15 = 3,73 semanas,en con
traposicidn al grupo control que tuvo una media de 37,706 s 3,74 semanas,
lo que representa una diferencia significativa (t= 3,79 y p<0,01) entre
ambos grupos. Es importante sefialar que el mielomeningocele, el Sindrome

Down, estenosis pilfrica y las anomalfas miltiples, presentan un perio

do gestacional promedio significativamente diferente al grupo control, no -

s6lo valores inferiores sino que también superiores.

En los cuadros Nos.12 y 13 se analiza el grado de paridad entre las
dres de nifos malformados y los controles ¥ su distribucifn con respecto
las anomalfas congénitas ms frecuentes. El niimero de partos promedio ,
Fue de 3,85 z 5,27 v 3,35 = 3,024 (t= 2,94; p<0,01), significativamente
or en el grupo de los nifios con defectos congfnitos que en el control .

diferencia se hace mds evidente cuando el niimero de partos oscila entre

11 vy 15 (con valores porcentuales de 6,84 en los malformados y 2,70%



en los controles. Se reafirma esta diferencia al analizar individualmente
las principales malformaciones congénitas, como en el Sindrome de Down,

las anomalfas miiltiples y la hidrocefalia, en que se encuentra un grado -
de significancia de p <0,01. La aparicién de malformaciones con respecto
al orden de nacimientos en la mayorfa de las series es muy importante;los
mayores porcentaﬁes de malformaciones se encuentran en los primigénitos ;

este efecto es evidente en esta investigacifn con frecuencias de 27,8%.

En relacifn al nfimero de hijos nacidos vivos (cuadros Nos. 14 y 15),
las cifras muestran que nifios con malformaciones congénitas son productos
de madres con mayor nimero de hijos nacidos vivos que el grupo control
(t= 3,89; p<0,01). Al analizar las anomalfas congénitas que tienen los
mayores porcentajes de incidencia, se continfia manteniendo diferencias al
tamente significativas de acuerdo con el niimero de ninos nacidos vivos ,
con respecto al grupo control; tal es el caso del labio leporine y pala -
dar hendido, con una media de 4,4 t 12,88 en contraposicifn con Z,E:E,ﬁﬂ

hijos nacidos vivos en el grupo control.

Los cuadros Nos.16 y 17 presentan las frecuencias de abortos de -
las madres de nifios malformados y del grupo control., Al revisar esta va -
riable, tomando en conjunto (malformados ¥ controles), no presenta dife -

‘rencias estadisticamente significativas (£=0,02 y p>0,05). En el cuadro

No.17 se analizan individualmente las malformaciones congénitas, sobre to
do las mas frecuentes como las del sistema nervioso central, las cardfa-
cas, el Sindrome de Down y las anomalfas miiltiples,con respecto al niimero

de abortos; se presentan variaciones significativas con el grupo control.
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Los hijos nacidos muertos es el imico pardmetro en donde el grupo
de malformados,tanto en forma global como individual, no presenta dife -
rencia alguna con respecto al grupo control (t=1,29; p> 0,05).(Cuadro No.
18).

El cuadro Mo.19 resume la informacidn de los antecedentes del em-
barazo y del parto. Las mujeres con hijos afectados por malformaciones ,
tienen un mayor porcentaje de parto prematuro en comparacifén con el gru-
po testigo; los otros antecedentes no hay ninguna significancia con los
dos grupos. El parto por cesirea es mds frecuente en las madres con hi -
jos con defectos congénitos que el grupo control [xi= 8,52; p«0,01) ¥y

la presentacidn pélvica y transversa también es mds frecuente en este gru

po.

3.4 PARAMETROS RELACIONADOS CON EL RECIEN NACIDO.

De los 1618 nifios con errores congénitos estudiados (cuadro
No.20) 936 (58,2%) fueron del sexo masculino y 669 (41,6%) del sexo feme
nino: con una razén sexual de 1,4. Las anomalfas congfnitas mas comunes,
observadas (cuadro No.21) en su mayoria tiemen una elevada incidencia en
el sexo masculino: situacién que es mds evidente en la estenosis pilori-
ca v en las anomalfas genitales (7,44 y 4,47, respectivamente). Sin em -
bargo, se encontrd una incidencia ligeramente mayor del sexo femenino en
el mielomeningocele y en la espina bifida,con una razén sexual de 0,9 ¥y

la luxacién congénita de cadera con 0,80.

El cuadro No.22 muestra la distribucién de los grupos sanguineos




del sistema ABO y Rh, no se observa ninguna diferencia entre ambos grupos

2

1 = 1.41; p>0,05).

(ABO xf = 2,99; p>0,05 vy Rh x

En el cuadro No.23 se informa sobre la presencia o ausencia de ic-
tericia durante el periodo perinatal, se observa un marcado aumento de es
te factor en el grupo de los malformados (78,7%) con respecto a los con -
troles con un (62,8%). La prueba de chi-cuadrade da resultados significa-

tivos (xfﬂ 23,45; p<0,01).

En el cuadro No.24 se muestra las distribuciones de las clasifica-
ciones de apgar. Se observa que en los nifios malformados se da un porcen-
taje mayor de apgar bajo, con un apgar de 2 son el 3,47% en los nifios a-
fectados, en contraste con 1,8% del grupo control. Se enfatiza este efec-
to en la calificacidn de 5 que se produce una diferencia altamente signi-
ficativa (xf= 12,8; p<0,01). Sin embargo, a partir de esta calificacién,
Se produce un aumento en la frecuencia en ambos gTupos con unaleve supe -

rioridad en los nifios controles.

De acuerdo con los datos del cuadro No.25, el 18,4% de los nifios
malformados tienen una talla menor de 46 cm. al nacimiento, en contraste
con un 13% de los nifios normales. La mayor frecuencia absoluta ¥y relativa
de los nifios con anomalias congénitas se encontrd en las tallas de 46 a
30 ems. y en el grupo control entre las tallas de 50 a 55 cms. Si se ana-
lizan individualmente las anomalias (cuadro No.26), en relacifn con el
grupo control notaremos gque en algunos cas;s existen diferencias altamen-

te significativas como el caso del mielomeningocele, las anomalias diges-

tivas, la estenosis pildrica, el pie bott, el Sindrome de Down y las miil-

tiples.
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El andlisis comparativo de los hallazgos al examen fisico en los
nifios con malformaciones congénitas con respecto al grupo testigo (cua-
dro No.27), demuestra que la adaptacidn al medio (reflejos,actividad) ,
de los nifios afectados, es mis lenta que en el grupo testigo;sélo 31 re
cién nacidos respondierom, al medio ambiente, en contraste con 83 nifios
normales. En otros aspectos investigados, los infantes con defectos con
génitos respondieron también mAs débilmente que los controles, La cons-
titucifn normal en los nifios del grupo no alterado es de 83,2%, a dife-
rencia de un 77,8% de nifios malformados: observindose adem3s un aumento

en la incidencia de nifnos débiles entre los malformados.

En los cuadros Nos.28 y 29 se comparan los pesos de los recién
nacidos malformados y contreles, y la distribucidn por peso de nifios con
defectos congénitos y controles segiin las anomalias mds frecuentes, En
el cuadro No.28, en donde se consideran todas las anomalfas congénitas—
en forma general, se observa que {inicamente entre los pesos de 1000 y
2000 gr. se encuentra un porcentaje mayor de los nifios con malformacio-
nes que en el grupo control (12,3% y 9,7%, respectivamente). El resto
de pesos se mantiene muy similar en ambos grupos; sin embargo,sus pesos
promedios se dan algo diferentes (t= 1,80; p<0,05). Considerando la va
riable peso en forma aislada, aparte de las semanas de gestacidn y cada
anomalfa congénita en forma individual, se encuentran diferencias signi
ficativas con el grupo control; tal como en el caso de las malformacio-
nes cardiovasculares con un peso promedio de 2846,69 - 695,22 g. y el
de las anomalfas mGltiples con un peso medio de 2588,27 .4 628,26 g.,com

parado con el grupo control que fue de 3008 = 837,32 g.
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En el cuadro No.30 se compara las semanas de gestacién con el peso
de los recién nacidos en ambos grupos, malformados y controles; en la ma-
yoria de las anomalias el peso corresponde a la edad gestacional,como en
el Sindrome de Down; sflo el caso de las anomalfas miiltiples que las sema

nas de gestacidi) son muy similares al control, pero los nifios con defec -

tos presentan pesos bajos.




CUADRD Ho. 1

Frecuencis en (X) de las malformaciones congfnitas en nifics de 0-30 dfas
en el H.,H.N., vy en otros centros hospitalarioa de C.R.
i durante los anos 1970=1977

Ho. de Frecuencia en H.H.H. Frecuencia en otros ‘Frecuenciaf

Cidigo (*) Malformacifn Hospitalea (#*%) Total 1000 nac. i
¥ (%) N (%) i
- -

?E‘ﬁ Clrdinvlﬂuulﬁmal!tltrlr!l-illr zga 15.?2 Zﬁﬂ 15l39 Siﬁ 1.31

T41-7419¢C Mielomeningocele y espina bi-

Fida.ssassssnissasssansisnnns 201 12.42 -~ 123 7.88 324 0.72

759 T A ORI o R . 164 10,14 130 8.33 294 0,52

750 Sistema digestivo.. v orenrees 191 11.8 114 ‘ 7.30 305 0.67
750.1 Estenosis pilricB.cesesensas 136 B.45 98 6.28 234 0.52 i

742 Hideocefalig..coiesanansnsans 112 6,91 59 3.78 i71 0,38

152 Organos genicales.,,.coveenes 109 6.74 72 4.61 181 0.40

o . J
749 Labio leporine y paladar hen-

-5 - R M 88 5.44 75 4.80 163 0.36

759.3 Sindrome de Dowh.swisavsssnns 85 5.25 64 4,10 14% 0.33

?55.6 Lumciﬁn :EE- I:EI.dEI'a.- EE R e R EEE 35 2..- 16‘ 193 11-53 233 D-sl

nttaﬂlllll-l-lii-l-i-il-lll--lilllbll 19‘9 11.29. 3M 2#-3& ﬁuﬁ llﬁ#

TOTAL: ' 1618 100.0 1561 100.0 3179 7.11

1R Bes o4 gwn [===5 —} [ — —] [— - -1} [—— =} = -3

*  (Codigos de la 0.M.S.
*k Otros hospitales del pala,

ow



CUADRO No. 2

Frecuencia de malformados segiin los egresos de

nifios menores de un mes de vida
en el H.N.N. de 1970 a 1977

Adio No.de Egresos v Tasa de_
malformados totales prevalencia
1970 cseee 160 4.620 3,46 0,034
5 17 5 G 173 4.869 3,55 0,035
A9T2 el 189 5.961 3,17 0,031
1973 seuss 188 4.883 3,85 0,039
1978 s aiaia 141 4.603 3,06 0,030
ETT ainininin 191 4.465 4,27 0.042
F076< 55 s 5 226 4.445 5,08 0.050
1977 cevee 350 6,146 5,69 0,056

TOTAL : 1618 39.992 4,04 0,040




CUADRO No. 3

o
Distribucidn de los nifios malformados del H.N.N.
por provincias de Costa Rica
segln residencia de los padres (1970-1977)

T — ——

Provincia Malformados Nacidos Tasa de malforma
vivos cién por 1000 na
cidos
San Jos@......... 741 161.389 4,59
Alajuela......... 231 75.709 3,05
Cartago...seuvees 187 48.898 3,75
Heredia.......co.. 107 30.037 3,52
Guanacaste....... 100 44,864 r 2,22
Puntarenas....... 155 54,495 2,75
Limfn.eeaeess cenee 80 33.806 2,33
TOTAL: 1601* 449.198 3,58
—— =

* Se incluyen silo los nifios cuyo lugar de residencia estd bien
establecido.




LUADIG No

Frecuencia (%1} de las malformaciones conpgénitas mis comunes en Costa Riea
distribuidas por provincia

Malformacidn San José Alajuela Cartago Heredia Guanacaste Puntarenas Limén

Cardiovasculares............ 140 (23,41) 50 (24,8B1) 38 (25,50) 22 (22,%1) 18 (21,42) 15 (14,01) 15 (21,12)

Hielomeningocele y espina bf

R s s o e RT3 2KC11198) 29 (19,46) 10 (10,44) 12 (14,28) 15 (14,01) 9 (12,67)
MOLEiples....oueennsnsenneas 50 { 8,36) 13 ( 6,46) 9 ( 6,04) 5 ( 5,20) 7 (8,33 8 (7,47) 3 (4,02
Sistema digestivo......eesss 90 (15,05) 21 (10,44) 20 (13,42) 17 (17,7 ) 10 (11,90) 14 (13,08) 9 (12,67)
Estenosis pilfrics.......... 61 (10,20) 24 (11,34) 7 ( 4,69) 7(7,29) 9 (10,71) 14 (13,08) 15 (21,12)
Hidrocefalia...osssessnasees 49 ( 8,13) 27 (13,43) 14 ( 9,39) 8 ( 8,33) 9 (10,71) 6 (5,600 6 (8,75
Organos genitales........... . 46 ( 7,69) 14 ( 6,96) 9 ( 6,06) 11 (11,45) 3 (3,3 9 ( B,41) & ( 5,63)

Labio leporino y/o paladar
T e B P . 0 { 5,01) 6 ( 2,98) 11 ( 7,38) 3( 3,13) 10 (11,90) 10 ( 9,34) 6 ([ 8,45)

S5indrome DOWM.ssansassinnass il € 5,18) 15 ( 7,46) B (5,368) 9 (9,37) 4 ( 4,76) 5 (4,6 ) 2 ( 2,81)
Luxacifn cadera......ceuuss. 18 ( 3,01) & ( 1,99) 2 ( 1,3%) 2 ( 2,08) 2 ( 2,38) 4 ( 3,73) 1 { 1,40)
Ple botlsisasssnaainsnnnans 16 ( 2,67) 3( 1,49 2 { 1,34) 2 ( 2,08) - 7 £ 6,54) 1 € 1,40)

TOTALES!: 598 EEl 149 96 Bi 107 71




Estudio comparativo de las malformaciones congénitas mds frecuentes en Costa Rica

con respecto a series investigadas .en Estados Unidos y Nueva Zelandia

S —

Malformacidn Presente estudio Seegmiller et al.(1980)* Hanify et al.(1980)**
Cardiovasculares. cvssssssarssssssnsssas 2 298 18,7% 148 o, 09% 35 9,4%
Mielomeningocele y espina bifida........ 201 12,42 94 5,8 36 9,7
MOLEipleB.ssesssansssssnssnssssnnsnnnnne 164 10, 14 145 B,9 - -
Sistema digeSCiVO..ssvssssscsnassssnnnns 191 11,8 67 4,13 - -
Estenosis pilOricA...cesssnsscscscsnsnne 136 B,45 55 3,39 - -
Hidrocefalid..cssessasesssssssannanasans 112 6,91 29 1,79 22 59
Organos genitales......cevvvevvsnnennnns 109 6,74 146 9,01 - -
Labio leporino y/o paladar hendido...... 88 5,44 169 10,43 37 10,0
Sindrome de DOWD,.easssansssnnnsasssss - 85 5,3 80 4,93 11 2,9
Luxacidn de cABderf...scsssassrsssnannnas a5 2,6 29 1,79 - -

® en Utah U.5.A,

Hok

en Nueva Zelandia

b




CUADRD No. 6

Distribucidn de los nifos con malformaciones congénitas
y sus controles (H.N.N,, 1970-1977) de acuerdo con la frecuencia
de los antecedentes patoldgicos de sus madres

Py e P Malformados Frecuencia Controles Frecuencia
N 4 acumulativa N 4 acumulativa
NOXrmales....evssecnssssnsss G442 48.9 48,9 455 42,1 42.1
DigbBticog.cesiieivaianasns s 76 B.4 57.3 99 9.2 5153
M E DL e e S SRR 95 10.5 67.8 153 14.2 65.5
InfEEEiDﬂDE{*} ............. 64 7.1 14 .9 66 6.0 72.1
Hipertensidon arterial...... 18 4.2 79.1 67 6.2 78.3
Cardiopatias. .. c.ooevesnses 51 5.6 B4 .6 15 6.9 B5.2
e A E T 32 3.5 BB.2 63 5.8 91.0
Sha Tl T s e S R e 105 11.8 100 98 9.00 100
Sotaks 203 0 — . L LA

(%) xf = 0.02; p 50.05

£y



CUADRO No. 7

Estado civil de madres de ninos malformados
y controles en valores absolutos y relativos
en H.N.N.

P tade EEEL P Malformados > - Controles : Total
CAsada, ccversassenas 83 46 .4 B4 34,85 167
71 1§ o) o P 96 53.6 157 65,14 253
ToTAL: 15 201

xf = 5.94: p <0.05
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CUADRO No. 8

Nimero y frecuencia (%) de nifios mal formados
¥ controles del H.N.N.
segin la edad de las madres

jad de la Malformados Frecuencia Control Frecuencia
re N Z acumulativa N b4 acumulativa
B .. 3 0,4 0,4 5 0,5 0,5
15-20... 233 31,0 31,4 342 36,7 37,2
21-25... 205 27,4 58,7 297 31,0 68, 1
126-30... 126 16,8 15,5 170 17,7 85,8
p1-35.,. 72 10,0 85,1 80 8,5 94,3
136-40.,, 71 9,5 94,5 39 t;,u 98,3
41-45, ., 35 4,7 99,2 15 1,6 99,9

46-50... 6 0,9 100 1 0,1 100

+8.° 25,77 % 7,62 23,87 ¥ 6,54
TOTAL: 751 100 100 949 100 100

= 5,45; p<0.01




CUADRO No. 9

Kimero de recifn nacidos distribuidos de acuerdo con las
malformaciones mis frecuentes y la edad de la madre
Comparacifn con el grupe control

raam

S T SO

e P R———

=
Malformacifin EDAD DE MADRE (afios) Total - + S H.‘:wl de pig-
=15 15-20 21-25  26=30 31-35 36-40 41-45 46-50 ) T
Cardiovasculeres....vssrsasess = AT Y Y T R T A | | 2 1 162 25,25 £ 7,09 - ;
H:I_.eluneninguceln ¥y espina bf - +
S FEN LS R = A IR ¢ 4 7 2 1 62 25,65 * 7,91 N.S.
T 1 e T T 3 2 6 7 - 43 26,25 T 9,05 N.8,
Sistema digestivé.,..sssesssrs 2 11 22 13 7 5 3 - 63 25,63 X 6,58 o
Estenosis pilSricha.v.viveecess = 12 . 20 9 6 k| - - 50 25,22 S 5.5.5 M.S. -
. AEARSERERILAC ( « 00y von v vniaonit | 15 14 4 5 6 1038 == 52 28,25 X 9,03 N.S.
e o L 25 18 13 4 3 1 . 64 25,52 % 7,09 N.S.
Labio leporino y/o paladar hen ; +
Wl e e T e 11 6 5 2 - = = 24 21,67 L 4,98 N.S.
SIndrome de DOWN.ssvsssrssnees = 8 6 8 4 . T 3 41 30,44 £ 9,85 wh
JOTAL: 25 BT UVRIlNas s o3 a 251 i
CONTROL: 5 %2 297 om0 s » 15 1 949 23,87 % 6,54 |
* = p C00T
H.S. = Mo significativo 2 i

P e ——



CUADRO No.10

Semanas de gestacidn en madres de nifios malformados
¥ controles en H.N.N. (1970-1977)

=

g —

Semanas de Malformados Frecuencia Control Frecuencia
i 2 cL0n N “ acumulativa N 4 acumulativa
e 7 0,7 0,7 10 0,8 0,8
25-30...., 58 5,1 5,8 85 5,4 752
3]1-35.... 118 10,2 16,0 162 12,0 19,2
36-40.... 921 79,0 85,0 1069 79,0 98,2
41-45.... 59 4,9 99,9 17 1,8 100
AR 1 9.1 100 0 0 0
TOTAL: 1164 100 100 1343 100 100
_— — m=_—— ——- e pmm—— ==
- + +
x 37,15 T 3,73 37,703 T 3,74

t = 3,79; p <0.01




Distribucifin

CUADRO Mo.ll

del nimero de nifios nacidos con malformaciones y controles

segln les semanas de gestacifn de sus madres

(H.N.H. 1970=1977)

-
SEMANAS DE GESTACION . Nivel de ‘11
Mal formacifn 26-36 ar 38 39 40 41 6 (+) Total x - 8. nificancia

Hidrocefalidessssssesesrnnness 23 1 32 5 31 8 100 37,55 % 2,02 N.5.

| Mielomeningocele..,.vesssessss 43 13 25 14 30 2 127 36,20 ¥ 3,09 #h
Labio leporino y paladar hendi # 4
M i a e e ik = 15 11 15 2 57 37,29 24,73 N.S.
Digestivasicenres inisesssnnnes 3 5 46 11 40 8 144 37,79 T 2,85 N.S.
Estenosis pilfried............ 18 1 LT 28 0 76 . 38,38 % 1,97 s
Cenitalen. . vrerrensssrsancens 23 -5 R 13 17 a 82 37,27 %3, N.5.
Cardiovasculares.......ovusess 61 6 64 27 52 7 217 36,95 T 4,55 N.S.
T s TP o | WL - 2 & 5 t 15 37,00 £ 2,90 "
STndrome de DOWN.vesssssesessss 21 = 8 4 14 3 50 35,92 £ 6,20 o
MGLEIPLeB. vusvrnnsseserrnsrens 27 2 35 10 14 4 92 17,85 T 3,16 N.S.
IoTAL: 268 21om30(3,1220 L 246 M 980
CONTROL: 450 s &o8 (%] as 1 1331 37,70 = 3,73
A = 0,01
H.5. = No significativo 2 3
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CUADRO No, 12

Distribucifn del nimero de nifios malformados y controles
segiin el nimero de partos de las madres
(H.N.N., 1970-1977)

—_—

Nimero de Mal formados Frecuencia Controles Frecuencia

partos N & acumulativa N % acumulativa
12 e 977 BO.4B BO.48 1107 g82.92 92.92
6-10 .... 144 11.86 92.34 180 13,48 96.40
=15 ...- B3 6. 84 99.18 36 2.70 99.1
16-20 .... 8 0.66 99.84 11 0.82 99,92

+ de 20... 2 0.16 100 1 0.18 100

TOTAL: 1214 100 100 1335 100 100

- +

ST 3.85 ¥ 5,27 3,35 £ 3,024




Frecuencia de las malformaciones ms comunes

CUADRD No.l13

con respecto al grado de paridad de las madres de los nifios malformados y controles

GRADO DE PARIDAD & Mivel de sig-

Malformacifn 1 2 a & 5-9 10-14 x + 8§ nificancia
T R P e st el | 13 8 4 & 12 6,68 18,7 w
ML AL ORI ERD R B s v s ron nun sin s s Hamuatt AS 21 13 9 22 9 3,% I 3,12 N.S.
Labio leporino y/o paladar hendido.... 17 6 5 10 9 g L aom N.5.
DIERAE AR ble s inasn s snnd bronpent R TRARIAL 3% 10 15 26 7 3% T a9, NS,
Eatunosle PALOTLCE: covnsssrasrasnnnsse 29 17 15 11 10 3 3% T 3 N.S.
BUDLER RS« voisvesamas vouss ke HUPRERUTRNE 26 22 13 8 9 6« 3 = a1 N.S.
DHYASHEAR 2 os sas s visisorsansarnnia Nl 68 17 = 9 19 3% 15 I oym N.S.
Luxacifn de ¢adurn......5............. 9 b 3 - 5 2 4,21 = 4,29 #
Stadiore A Do, 'vsvidseds v vednvne i1 8 7 3 13 13 s o Lo
ML EEDEB o o vo s wn vt biinasns st encesiiELd 22 7 Th 18 13 4,43 % 3,8 oo
TOTALES: 203 (27.87) 264 113 153 150 8L 3,85 T 5,27
CONTROL: 3,35 T 3,024
* - p <0,05
ah - p <0,0!
H.8, = no significative

Fid




Numero y frecuencia (%) de nifios malformados y controles
segiin el nimero de hijos nacidos vivos en la familia

CUADRO No.l4

53

Hijos Malformados Frecuencia Controles Frecuencia
::Ei:ns N o acumulativa N 4 acumulativa
- 4 .... 921 80,37 80,37 1149 84,73 B4,73

5= 90 .... 163 14,22 94,59 168 12,39 97,12
10-14 .... 56 4,89 99,48 36 2,65 99,77
15-19 .... 4 0,35 99,83 3 0,23 100

=19 e 2 0,17 100 - - 100
TOTAL: 1146 100 100 1356 100
x<sg 2,706 * 3,74 2,2% 2 68

t= 3,89 ; p<0,01




CUADRO No. 15

Distribucifn del nimero de nifios con malformaciones y controles
de mcuerdo con el niimera de hijos nacidos vivos

HIJOS HACIDOS VIVOS

Hivel de sig-

Malformacifn ET Q! 2 31 B-12 Total = g nificancia
S bt fa s es b e S 12 33 18 14 17 94 3,86 = 5,28 o
P P o 5 RIS et g Gt 8 52 18 18 13 129 2,95 % 2,77 *
Labio leporino y/o paladar hendido.... 15 10 7 19 2 53 4,45 = 12,88 wk
ik R s Se v e e d 12 61 24 25 8 130 2,76 ¥ 2,90 *
Habenosis: pLIBERER s sunvssus coamusmens 18 25 15 29 5 92 2,26 = 2.13 N.5.
Py e R e < 25 21 14 13 7 80 2,22 % 2,91 N.S.
CAEACATER s s s res s rrsenasanas e BRTEEel 53 53 45 48 16 215 2.9 % 2,68 N.S.
L PR 2 8 2 9 2 23 3,16 & 2,95 M.5
GCndrome. OB DML s+ s sosvsssenssdvion 3 9 5 29 13 59 R0 T 966 wh
MGLEApYeRs vuss s swins e 20 17 25 15 86 3,69 & 3,45 w
TOTAL: 81 a2 ls 8. g8 gL LWE 3%
CONTROL: 405 EEH 208 334 66 1345 2,2 = 2,68
+ = 0 gignifica sin hijos
b = p<0,05 wn
* = pe<0,01 =
H.5. = NHo significativo
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CUADRD Ho.lb
Nimero de nifios con malformaciones congénitas con base en el
nimero de abortos de las madres y sus controles
- == P
Nimero de Malformados Frecuencia Controles Frecuencia
abortos N z acumulativa N ~ acumulativa

Ninguno 985 87,95 87,95 1107 90,52 90,52
1 73 6,52 94,47 77 6,30 96, 82
5 38 3,39 97, 86 18 1,47 98,29
B el 15 1,34 99,2 9 0,74 99,03
AR 5 0,45 99,65 10 0,82 99, 85
. 1 0,09 99, 74 1 0,08 99,92
E oo 3 0,23 100 1 0,08 100
TOTAL: 1120 100 100 1223 100 100
X =S 0,212 ¥ 0,68 0,159 ¥ 0,621

£=0,02; p >0,05




CUALAD Ho.l7

Anomalfas congénitas mis frecuentes

diatribuidas segin el nimero de abortes de las madres

y comparacifn conm el grupo control

NUMERO DE ABORTOS

Hivel de sig-

Malformacifn : =y 5
o 1 2 la () x - § nificancia
HEAroceEalifieeessenresarsarsnsnsessens 80 7 6 5 0,37 0,9 N.S.
Mielomeningocele . issssriassassnanssvas 109 B 5 2 0,%3 = 8,09 b
+.
Labio leporino y/fo paladar hendido.... 47 5 - - 0,10 - 0,30 H.5.
+
nisﬂntivaarlI.I"I.ll‘lllllll.l.ll".l. 121 ln 3 3 u‘zo o n'lsl Hls.
+
Estenosis pilBrick.csicssrasssnnnnssnss 66 3 k| 3 0,28 = 0,94 N.5.
&ni—:altﬂlllll-l‘.-ll‘lI‘Illlll.l‘l".‘ ?E 5 2 I u‘]l ru‘ﬁ& HISI
AT T | R SR S R Al 1 16 8 5 0,51 4,25 i
Pic Eott‘ll1+'Ill"‘l""“ll'lll'll" ? R 2 W Olzt t G'ﬁa H“sl‘
SEAdroRe ‘ds DOWh: s svesssivisssssasassa 45 7 4 4 0,52 X123 "
MOLtiplen. .o oees [N N e 59 7 5 1 0,98 = 6,32 h
TOTAL: 807 68 38 24 0,212 T 0,68
E——— E-——] — === E—— BT WE T T —
CONTROL ¢ 1107 77 18 E 0,159 3 0,621
* = p «0,05
A = p 0,01 &

H.5.= HNo significative



CUADRO No.18

Frecuencia (%) de hijos nacidos muertos de
madres con nifios con anomalias congénitas y la de sus controles

H.

N.N. 1970-1977

Hijos nacidos Malformados Frecuencia Controles Frecuencia
muertos N % acumulativa N - acumulativa
Ninguno.....«. 987 97,5 97,5 1153 97,6 97,6
T s 10 1,0 98,5 16 1,4 99,0
2 i . B 0,8 99 3 b 0,5 59.5
3 4 0,4 99,7 2 0,2 99,7
o (Heees 3 0,3 100 b 0,3 100
TOTAL: 1012 100 100 1181 100 100
x:s 0,2 ¥ 3,59 0,058 = 0,64

t = 1,29; p>0,05
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Antecedentes del embarazo y parto de las madres de
nifos malformados y de los controles

I- Antecedentes del parto Halformados Frecuencia Controles Frecuencia Total
N 4 acumulativa N 4 acumulativa

Lo T e 750 64,11 64,11 908 72,47 72,47 1658
ESPONEANEO. v v vrrsrsnsnss 72 6,15 70,25 74 5,91 78,38 146
b oo SRR e L 56 4,8 75,05 65 5,2 83,58 121
Conducidoy oo e 47 4,09 79,14 24 1,92 B5,5 71
Ceshreal®) S e 191 16,32 95,40 153 12,21 97,70 344
Obros (RRYCS Co s 54 4,60 100 29 2,3 100 83
TOTAL: 0 s F e e e S 100 2423

[1- Antecedentes del embarazo:
Normal.,.vuse R 869 77,3 17,3 997 774 17,4 1866
e T 182 16,2 93,5 220 17,1 94,5 402
Parto prematuro (%*#*),, . 47 4,2 97,7 36 2,8 97,3 83
Amenaza de aborto........ 18 1,6 99,13 23 1,8 99,1 41
Placenta previa.......... 7 0,7 100 12 0,9 100 19
TTAL: 2 100 o 288 100 100 21

(* ) xi = 8,52 ; p <0,0
(** ) otros (transverso,pélvico): x%
(Rax) xi

= 7,52; p<0,01

= 4,16 ; p <0,01

8¢
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CUADRO No.20

Frecuencia (%) por sexos de nifios malformados y controles
(H.N.N. 1970-1977)

e Mal formados Frecuencia Controles Frecuencia
N F 4 acumulativa N 4 acumulativa
Masculino........ 9136 58,2 58,2 970 58,2 58,2
Femenino. ....esa-. 669 41,6 09.8 697 41,8 99,9
Indefinido....... 3 32 100,0 - - -
TOTAL: 1608 100 100 1667 100 100
—_——— ===I‘===

]

Razdn sexual 1,4




CUADRO No.21

Frecuencia (%) y razén sexual en las
malformaciones m3s comunes del H.N.N. (1970-1977)

Mal formacidn Masculino Femenino Total Razén
N % N s sexual
HidrocefaliB..veisensnnsess 01 7,97 45 8,24 106 1,36
Mielomeningocele......uu... 83 10,85 92 16,85 175 0,90
Labio leporino y paladar
T e B S A S 39 5,10 36 6,59 75 1,08
DigestivaBeccssacassess . - 12,42 8B 16,12 183 1,08
Estenosis pildrica......... 119 15,56 16 2,93 135 7,44
BEL L LU EE G arnnae sna s ess 85 11,11 19 3,48 104 4,47
T eI 145 18,95 123 22,53 268 1,18
VCETER Ty i 18 2,35 14 2,56 32 1,29
Luxacidn cadera............ 17 222 2} 3,85 38 0,80
Sindrome de Down........... 38 4,97 36 6,59 74 1,06
T DA ST R e 65 8,50 56 10,26 121 1,16

TOTAL : 765 100 546 100
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CUADRO No.22

Distribucidn de los grupos sangufneos del sistema ABO y Rh
en los ninos con malformaciones congénitas
¥ sus respectivos controles

Malformados Frecuencia Controles Frecuencia

upo sanguineo Total
N % acumulativa N % acumulativa
— Sistema ABRO
A Saievaler 200 34,97 34,97 106 31,7 3127 306
B TR 67 11,71 46,68 39 1), 7 43,4 106
AR 20 3,5 50,18 10 3,0 46,4 30
0 et e a2 49,82 100,00 179 53,6 100,0 464
— Sistema Rh
Bh (#)sesss 538 93,7 93,7 307 91,6 91,6 845
Rh (=)..... 36 6,3 10.0 208 8,4 100,0 264
x2 =2,99 p= 502 >0,05
3 ¥ F P »
2 —
X; =1,41 p=20Z p >0,05




CUADRO No.23

Presencia de ictericia en nifios malformados y controles (%)
en el H.N.N. 1970-1977

—

Tl Mal formados Frecuencia Controles Frecuencia
Ictericia
N % acumulativa N A acumulativa
ST e 285 78,95 78,95 253 62,94 62,94
. [ P 76 21,05 100 149 37,06 100
TOTAL: 61 100 100 502 100 100
———_ Emmaees  pe— ——— —_— e e

X] = 23;45 ; p < 0,01
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CUADROD No.24

Frecuencias (%) de nifios malformados v controles
para un apgar de cinco minutos
en el H.N.N. 1970-1977

Appar Malformados  Frecuencia Controles Frecuencia
{2 minutog) N % acumulativa N # acumulativa

| i MO 1 0,35 0,35 - - -

L conss . 3 1,04 1,4 1 1,80 1,8

L onnlaies 10 3,47 4,8 1 1,80 3,6

B aisiasluin 5 1,7 6,3 1 1,80 5,4

B s - - - 1 1,80 7,20

5 (*)... 18 6,25 12,6 2 357 10,77

b asava 15 6,6 19,41 5 8,93 19,7

7 o 26 9,03 28,4 7 12,50 32,20

& i alaains 32 11,11 39,5 6 10,71 42,91

- e . B0 27,78 67,52 12 21,43 64, 34

100 sinine Ok 32,68 100 20 35,70 100

TOTAL: 288 100 56 90,4 100

|




CUADRD No.25

Comparacidn de la talla (cm) del recifn nacido conm

defectos congénitos y el grupo control

Frecuencia absoluta y relativa (%)

Talla del Malformados Frecuencia Controles Frecuencia

recién nacido N % acumulativa N % acumulativa
30-35 ...iih. B 0,6 0,6 4 0,3 0,3
36=40 ...... 43 2,9 3,5 27 Y 2,1
41-45 ...... 219 14,7 18,4 168 10, 8 13,0
46-50 ...... 605 41,0 5943 534 34,7 47,6
al=05 a4 T 30,3 84,6 624 40,5 88,0
56-60 ...... 127 8,6 98,2 164 10,7 98,6
61-65 ...... 22 1.5 99,7 14 1,0 99,5
66-70 ...... 1 0,1 99,8 4 0,4 99,8
FIST5% o o itao 3 0,2 100 2 0,2 100
IomL M7z 10 100 160 100 00

Talla promedio = S 49,49%5,3 50,58%4, 78

t = 6,06; p <0,01



’ CUADRD Wo.26

Distribucién del niimerc de nifios con walformaciones congénites y controles
seglin su tallas en cm al nacer

TALLA EN CM AL HACER

Nivel de sig

Malformacifn 36-40 41-45 £6-50  51-55  56-60 61-65 Total x S nificancia
Hidrocefalidevsssennsvsrsinees 3 1 46 34 6 1 100 49,61 4,39 N.8.
Mielomeningocele. .o vsnasranns 3 40 71 42 2 - 160 47,79 2 3,99 ik
Labio leperino y paladar £
e T 4 39 17 2 1 63 49,66 I 3,56 N.S.
DigeBEivAS. vurrrerarrrrnrransnn 2 27 84 48 12 - 173 49,09 ¥ 3,90 "*
Estenosis pllBrice..cvcevssnss 2 3 9 58 19 1 122 52,60 . 3,98 L
LT Ut it S R IR 11 33 18 8 3 95 49,93 ¥ 4,60 N. 8.
Cardiovascularesssssssssssseses 6 % 107 87 19 1 254 49,69 ¥ 4,66 N.S.
SIS o TR | 7 8 1 1 > 29 48,07 I4,86 **
Luxaci8n de caderfe.esosseseees 2 4 10 18 3 - 37 49,88 % 4,54 N.5.
Sindrome de DoWn.eessrsnssvssss 2 22 36 1 - - 71 67,52 T 3,45 Wk
ML EADIAR, cxssiannbnesssssisunss’ 5 24 60 12 20 | - 103 47,59 24,23 ok
TOTAL: 34 187 523 376 8L 4 1208 49,69 L 5.3

* = peD,05
% =« pe0,01
H.S5.= Ho eignifiecative

59
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CUADRO No.27

Andlisis comparativoe de los hallazgos del examen fisico
en los nifios con malformaciones
con respecto al grupo testigo

1 - Inspeccibn Malformados Frecuencia Controles Frecuencia
N % acumulativa N % acumulativa
NOETAT L .o vavaivaais e 96 10,6 10,6 103 11, 14 11,14
ANt o aiaeviess iaa D2 T4, 42 B5,02 653 70,59 B1,73
Adaptacidn al medio. il 3,43 B8B,45 83 8,97 90,7
Reacecidn a estimulos 14 1,55 90,0 16 1.73 90,43
Respiracibn pronta.. 70 Fo73 9773 64 6,92 99,35
FaECTIeR  vialnsnnsna 20 2,27 100.,0 b 0,65 100,0
TOTAL: 222 Eii

HOEMAL . ceuaannassains 75 77,8 77,8 821 83,2 83,2
1o G S 177 18,2 96,0 157 15,9 99,0
PUBTER. oo daiis v as 25 2,5 18,5 1 0,1 99,0
Motderadss . e i eaaa 12 1,2 100,0 7 0,7 100,0

TOTAL: 279 1086




CUADRO No.28

Distribucidn por peso (g) de los nifios recién nacidos
con malformaciones_y controles
en el H.N.N. 1970-1977

— = —— =

Peso (g) Malformados Frecuencia Controles Frecuencia Total
N A acumulativa N % acumulativa
T .. 2 0,13 0,13 1 0,1 0,1 3
001-1500 43 2.5 3,5 26 1,5 1,6 69
501-2000 ... 123 8,8 12,3 128 8,1 9,7 251
§01-2500 ... 251 17,0 29,3 326 20,8 30,50 577
501-3000 ... 414 27.7 56,0 461 28,6 59,1 875
D01-3500 ... 355 22,0 78,0 352 22,2 81,3 707
501-4000 ... 191 12,1 90,1 181 11,5 92,8 372
J01-4500 ... 89 5,0 95,1 88 5,5 98,3 177
501-5000 ... 49 3,4 98,5 46 2,0 98,1 95
001-5500 ... 14 25 99,6 18 1,1 99,1 32
501-6000 . 11 0,8 100,0 7 0,6 99,6 18
1.6 (+)... 13 1,0 100,0 7 0,6 99,9 20
: 1555 100 100 1641 100 100 3196
so promedio ¥ S:3064,277908 " 3008837, 32

= ] 80

p < 0,05.



CUADRO No.29

Distribucifn por peso de los nifies recifn nacidos
seglin las anomalfas congfnitas mis frecuentes
y comparacifn con el grupo control (H.N,N. 1970-1977)

Malformacidn 1000-1500 1501-2000 2001-2500 2501-3000 3001-3500 3501-4000 4001-4500 3 t g fi::i:::.;
cla

.
Hidrocefalideeieess 3 9 12 25 20 11 16 3136,29% 859,68 N.s.
Hielomenin gnt:el e y - |
espina bifida....., = 8 20 60 64 13 6 2950,00% 616,72  ##
Labio leporino y/o +
paladar hendido..,. 1 3 16 27 12 9 = 2866,16% 546,36  N.S.
Digestivas.vussrees 4 18 3 56 36 15 5 2808,355 692,68  #%
Estenosis pilsrica = - 2 7 38 43 .29 10 3279,04% 557,9 ax
Genltales.....vsees 5 . 3 16 19 2 12 13 3056,59% 912,48 f
Cardfacas, ouessnss 9 31 47 65 68 3 5 2846,69% 695,22 #n ;
Pia BOEL.erreesunes 1 1 5 8 5 8 2 3125,50% 794,73 N5,
R ) 1 3 = 9 B 8 3 3175,30% 795,46  N.S.
Sindrome de Down... 3 9 2 23 8 5 2 2607, 397 584,4 n
MGLtiples. avuesnss 7 16 28 48 22 § - 2588,27~ 628,26 o
TOTAL: 3 lo3 211 a8 g 153 52 1239
CONTROL 27 128 326 461 352 181 88 3008,00% 837,32

L3, ] = p {ﬂ,nl
H.8, = No significativo
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CUADRD No.30

Comparacifn de las semanas de gestacifin
con el peso de los recifn nacidos malformados y su control

Diagndstico A GESTEIUHM' Hi_.vnl de sig Pfﬂ_‘. H:!.vnl de sig
H x *. 8, nificancia N x - S. nificancia
CONTROL 1349 37,706 & 373 1642 3,008 ¥ 837,32
SO D N Lt BT e R D) N.5. 96 136,29 < 859,68 N.S.
Mielomeningocala ¥ aspina BEELdRyA.ssesese | 121 - 3620 X 3,00 ok 171 2950,00 X 616,72 nn
Labio leporino y paladar hendido......erss 57 37,29 2 w0 ¥.S. 68 2864,16 T 546,36 o
Dignntivnu........,...;.......;.¢......... 4 37,79 % 2,88 = M8 170  2808,35 # 692,68 "
AR r T AR TE Ak dasnsssnesvnnsnens 76 38;980TNN0Y o 129 3279,04 T 557,9 ok
B i o e e R I - M.S. 100 3056,59 = 912,48 N.5.
Eatdiacau..........¢....;................. 217 36,95 * 4,55 N.S. 264 2846,69 T 695,22 e
P ROl e e e e s Se iR e S EE R 15 7,00 ¥ 2,9 *% 10 3125,50 ¥ 794,73+ N.5.
A TR AR OB o0 e s a0 sos s3ssassrssaanns 50 35,92 = 6,20 wh 7% 2607,39  * 584,21 wn
SN AL 0 RS S S TR e bR N.S. 125  2588,27 < 628,26 "
—

k= pg0,01
N.5. = No significative
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&4, DISCUSION Y CONCLUSIONES

Las anomalfas congénitas son de gran inter&s en la morbi-mortali
dad infantil. En pafses como Costa Rica, en donde se ha observado una
modificacidn en la distribucién de 1% enfermedades, pasando de una pre
ponderancia de las enfermedades infecciosas ¥ parasitarias, a un predo-
minic de enfermedades no-transmisibles, como las anomalias congénitas ,
cincer y las enfermedades cardiovasculares (Mata et al., 1979), es im -
portante adoptar programas y medidas especificas y preparar lor servi-
cios de salud del pais para afrontar esta nueva situacién. Barrantes,en

1980, ya sugiris por primera vez algunos de estos programas e ideas.

La tasa de incidencia de las malformaciones congénitas observada
por investigadores en varias partes del mundo, varfa ampliamente de um
pais a otro, inclusive de una regidén a otra, seglin las normas de traba-
jo y las variables que se analicen (RKallen et al.,1979). El valor obte-
nido en el presente trabajo de 7,11/1000 nacimientos, es similar al en-
contrado por Kennedy en Inglaterra en 1967; sin embargo, es importante
senalar que en paises con gran desarrollo tecnoldgico y con mejores pro
cedimientos de diagndstico, asi como con programas funcionales de vigi-
lancia y registro, han llegado a detectar tasas de 30,71/1000 nacimien-
tos vivos (Frfas et al., 1978) y Foege et al,(1980) en U.S5.A.35,5/1000,
Se considera que el valor encontrade en el H.N.N. es bajo por la falta
de precision de los diagndsticos anotados en los expedientes clinicos ,
¥y por ser este hospital un centro de referencia de todas las maternida-

des de Costa Rica. Como consecuencia de lo anterior, algunas malforma -
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ciones mayores como la anencefalia, las fallas en el cierre del tubo new
ral y algunas anomalfas miltiples, no son remitidas a diche centro, vya
que la mayoria de los nifios con estos problemas mueren en las primeras -

72 horas, en los hospitales donde nacen ¥ pasan desapercibidas,

Asimismo, como el grupo de malformaciones menores no tienen impor-
tancia m&dica o estética, tampoco son enviados a ese hospital,a menos que
los infantes sean internados POr Ootras causas; esto ocasiona que este da
to sea una subestimacifn de la existencia real. Se concluye que para e
vitar la p&rdida de estos casos, los registros para malformaciones congg
nitas deben implantarse con todo rigor en hospitales donde existan mater

nidades.

Las anomalias cardiacas, el mielomeningocele, la espina bifida 4
las anomalfas milltiples, son las principales malformaciones congénitas -
diagnosticadas en el H.N.N. ¥ en los hospitales del resto del pais. En
Costa Rica nuestros hallazgos coinciden con los resultados de Suramérica
por E.C.L.A.M.C. y en México por Mutchinick et al. (1980). La luxacién
congénita de cadera se presenta en un porcentaje muy alto en los hospita
les del pais, en comparacifn con su incidencia en el Hospital de Nifos @
este hecho se explica porque este defecto es corregible por los ortope -
distas de los hospitales donde nacen estos nifos y por consiguiente, no
son referidos al H.N.N. No obstante la frecuencia total en el pafs es
alta, lo que también coincide con 1o observado en pafses como Hungria |,
(Czeizel, 1979), México (Mutchinick et al.,1980), Espafia (Frias et al, ,
1978) y U.S.A. (Seegmiller et al.,1980), lo que no sugiere que sus cau -

Ea5 s0n similares,
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En Estados Unidos (Seegmiller et al., 1980; Foege et al.,1980) y
Suecia (Kallen y Wimberg, 1979), las anomalfas cardiovasculares se en -
Cuentran entre las malformaciones mis frecuentes de los recién nacidos
y son responsables de mis de un 50% de las muertes causadas por anoma -
1ias congénitas. Nuestros estudios en el H.N.N. revelan una situacifn
similar para Costa Rica, situacifn que ya habfa sido sefialada por Castro
(1979), quien aportd valores porcentuales que oscilan de 0,29% a 27,72%
con un promedio similar al encontrado en nuestra investigacién. Esta ta
sa de incidencia de morbilidad es una de las mds confiables para este
hospital, ya que todos los nifos con estos defectos son referidos a es-

te centro.

No se encuentran diferencias significativas entre las tasas de
incidencia de malformaciones congénitas por provincias en Costa Rica ;
no obstante que Pacheco et al. (1974), habian informado de marcadas va-
riaciones por cantenes, en un estudio realizado con una muestra que se

considera poco representativa. -

Unicamente en la provincia de Limbn, la estenosis pilérica pre-
sent§ una incidencia alta en relacidn con las otras anomalfas. El am -
biente de la poblacifn de esta provincia con prevalencia negroide es de
inter€s, pues sus estindares de vida son bajos, similares a los observa
dos en algunas regiones del Brasil, donde Araujo et al. (1975), demos -
traron variaciones en los porcentajes de algunos defectos congénitos en

la raza negra.
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"El estado civil, un factor etiolfgicamente importante en el desarro
ilo del nifio malformado (Seegmiller et al., 1980), en este estudio la mayo
ria de las madres de estos nifios afectados fueron solteras ( mujeres con
poco o ningiin control prenatal, por lo general de bajas condiciones econd-
micas); Este es otro indicador asociado con el aumento de las %analfas

congénitas.

El contrel prenatal y la ocupacidn de los padres son pariZmetros in-
formados en la literatura como importantes, por su relacifn con la presen-—
cia de errores congénitos. (Clarren et al., 1977; Seegmiller et al.,1980 ;
Nordstrom et al, 1979). La informacién recopilada en nuestro estudio a es
te respecto es insuficiente y no se pudo concluir nada; sin embargo, es im
portante senalar que en investigaciones futuras se debe estudiar cuidadosa
mente la ocupacién de la madre y el lugar de trabajo, ya que el contacto
de la madre embarazada con sustancias teratfgenas o provenientes de f&bri
cas, puede determinar anomalias en los nifios, tal y como ya fue sefialado -
por Nordstrom et al.(1979), al detectar aumentos en la incidencia de anoma
1fas congénitas, segin el lugar de trabajo de las mujeres durante la €poca

de gestacidn.

Las infecciones, en especial las virales, son reconocidas desde ha-
ce tiempo como inductoras de anomalfas. Desafortunadamente,las fichas del
recién nacido estudiadas por nusutrosatienﬂn muy poca informacifn relacio-
nada con las madres y no especifican qué tipo de infecciones padecié duran
te el embarazo y en qué etapa del mismo se presentaron; para precisar . el

tipo de infeccifn se deben determinar los tftulos de anticuerpos. Estas
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deficiencias en el historial clinico deben corregirse y enfatizar la im-
portancia de anotar los antecedentes de enfermedades erdnicas y los medi
camentos consumidos durante el primer trimestre del embarazo. Estos da-
tos son importantes para conocer los factores ambientales, tanto intrau
terinos como extrauterinn%.y poder determinar las posibles causas de las
anomalias que en mis de un 40% son de etiologia desconocida. (Adler,1976;

Scrimgeour et al., 1979).

Existe una relacifn directa entre la edad de las mujeres y la inei
dencia de anomalias congénitas.El riesgo de tener hijos con defectos con
génitos es mayor en madres de edad avanzada. Este es un hecho observado
universalmente. La causa parece deberse a dafios en la etapa dictiotene
(Carter, 1976), que ocurren con mis frecuencia en edades avanzadas de
las mujeres. Al igual que en otros paises, el Sfndrome de Down es la ano
malia en que es mis evidente este efecto en Costa Rica, y en otras alte-
raciones cromosdmicas., Es importante sefialar que muchas de estas anorma-
lidades pueden ser detectadas en iitero, mediante el diagndstico prenatal;
la literatura en este aspecto es muy amplia, algunas de ellas las presen
ta Laurence et al. (1976), pero en Costa Rica todavia no existen facili-

dades para este propdsito por falta de equipo y personal especializado.

Se observd que a mayor nimero de hijos nacidos vivos ¥y a mayor nil-
mero de abortos, se presenta un aumento en el riesgo de tener hijos con
anomalias congénitas. Esta correlacidn es clara en los casos de mielome-
ningocele, el Sindrome de Down y las anomalfas miltiples. Al respecto ,
Castilla et al. (1977), han considerado que un gran porcentaje de las

pérdidas fetales observadas son fetos con miltiples anomalias.
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Los estudios relacionados con el peso y la edad gestacional de los
nifos con anomalfas, sugieren que existe una generalizada disminucidn de
estos pardmetros. Conclusiones similares han sido presentadas por Freire-
Maia (1975) y Mutchinick et al. (1980). Castilla (1978), considera que el
peso y la edad gestacional actfian independientemente. En el H.N.N. encon-
tramos, por ejemplo, que en los casos de nifios con mielomeningocele, tanto
el peso como la edad gestacional estaban reducidos con valores inferiores
al del grupo control. Por otra parte, en las anomalias miltiples los pe -
sos fueron bajos y las edades gestacionales fueron similares a las obser-
vadas en el grupo control y por filtimo en la hidrocefalia y el pie bott ,
no hay difEIeﬁcias con respecto al control para estas dos variables. El

_Peso y las semanas de gestacifn encontradas por nosotros son inferiores a
las informadas en otros trabajos. Castilla (1978), informbé edades gesta -
cionales promedios que oscilan de 37,6 a 39,6 semanas y Mutchinick et al.
(1950];3?,84 semanas como promedio de 12 anomalias analizadas.Fn este tra
bajo el promedio obtenido es de 37,15 -gemanas, lo que se considera como
relativamente corto si se compara con las tablas de Colorado y de 0.M.S.
Cabe sefalar que seglin los estdndares internacionales, los datos obteni -
dos en este estudio, no sélo el grupo de nifios con malformaciones presen-
taron perfodos gestacionales cortos, sino tambi&n los del grupo control ;
sin embargo, sus pesos fueron adecuados para las edades gestacionales. Es
ta situacidén no queda muy clara, ya que en los expedientes clinicos al re
ferirse a un nifio de término no se especifican las semanas exactas de ges
tacibn, que pueden ser cualquiera de 38 a 42 semanas ¥ los pesos anotados
no estdn algunas veces de acuerdo con la edad gestacional; por consiguien

te, podemos concluir que en muchos casos esta correlacifn no es real. Se




Suglere que para corregir este defecto y poder consignar los datos Co -

rrectos de la edad gestacional, se utilicen otros métodos, como la ex -

ploracidn fisica del recizn nacido, ecograffa y no sdlo 1a imprecisa fe

cha de la Gltima menstruacifn de 1a wadre. Tanto en nuestra investiga -

cifn como en estudjos anteriores, se constatd que el peso de los recién

nacidos con anomalfas es MENOr y se acentla md3s en los casos que presen

tan malformaciones miltiples, ya que el bajo peso es consecuencia de un

pobre crecimiento Y desarrollo fetal por las severas alteraciones que o

Curren en estos nifios. En estos €4s0s, es recomendable los estudios cro

mosOmicos, ya que ellos ayudan a precisar el diagnSstico. En las anoma-

lias menores, como la luxacidn de cadera y el pie bott, el peso se man-

tiene inalterado.

Se observd que las Presentaciones podalicas, p&lvicas y transver

sas durante el pParto, son mds frecuentes entre los nifios malformados »

aunque impera la presentacifn cefdlica, sin diferencias significativas

con el grupo control, Castilla y Villalobos (1977), refiriéndose a las

Presentaciones anormales, informan de valores de 7,5% para los malforma
dos y de 3,8% para los controles. En este trabajo se encontrd um 4,6% y

un 2,63 de Presentaciones anormales Para los nifios con malformaciones y

del grupo control, respectivamente, Seegmiller et al.(1980),sefialan que

los partos por cesirea y férceps son los m8s comunes en los nifios con -

defectos congénitos; sin embargo, no se encontraron diferencias entre

los grupos estudiados (controles y mal formados), aunque sf se presentd

un leve aumento de los Partos prematuros en los nifios afectados.




Esta informacibn es de importancia, ya que el poder determinar con
anterioridad la posible presentacidn, es valioso para el personal que a
tenderd el parto de los nifios y podrdn aplicar las técnicas recomendadas

en cada caso (forceps profilacticos, cesidrea, etc.).

En las primigestas se presentan los mayores porcentajes de casos
de luxacidn congénita de cadera, estenosis pilSrica y la hidrocefalia ;
estos hallazgos sugieren que el medio ambiente uterino es muy importante
en la determinacidn de este fendmeno, ya que es bien conocida la influen
cia de factores estresantes sobre el {itero de las primiparas, en especial
en la luxacidn de cadera. Sin embargo, Carter (1976), Czeizel (1980) vy

Leck (1976), opinan que existe poca o ninguna asociacién entre la esteno

sis pildrica v las primiparas.

El grado de paridad estd en relacidn directa con la edad de las mu
jeres; por consiguiente, al aumentar la edad de las madres, aumenta tam-
bi2n el nimero de partos y el riesgo de malformaciones. No obstante lo
anterior, Seegmiller et al.(1980), consideran que el grado de paridad no
interviene modificando la incidencia de las anomalias congénitas; sin em
bargo, nuestros hallazgos nos indican que el nimero promedic de partos
es significativamente mayor en el grupo de los nifios con defectos congé-

nitos que en el prupo control.

El sexo es un factor importante, relacionado con la mayorfia de las
mal formaciones mis comunes, nuestros resultados en el H.N.N. concuerdan

a este respecto con las observaciones anteriores, que demuestran  un




predominic de defectos en nifios de sexo masculino (Araujo et al.,1975 3
Castilla et al.,1977; Carter et al.,1976; Czeizel, 19B0; Hanify et al. ,
1980; Seegmiller et al.,1980; Siegel, 1979). La estenosis pildrica es
considerada como un ejemplo de anormalidad tipica del sexo masculino con
una razdn sexual de 7,44 calculada por nosotros para Costa Rica,valor que
es aim mayor que el informado por Carter (1976) y Leck (1976) de 4:1 en
Inglaterra. S6lo la luxacidn de cadera y el mielomeningocele, son los dos
casos en donde el predeminio se observa en el sexo femenino. Leck (1974)

encontré que la mayoria de defectos del tubo neural se presentan con una

relacién masculino a femenino de 0,7:1 y en este trabajo fue de 0,9:1.

La talla es un parametro antropométrico menos influible que el pe-
s0 por factores externos que afectan el crecimiento intrauterino normal.
Los ninos malformados son por lo general de baja talla, a excepcién de
los que padecen estenosis pilérica. Las tallas promedios halladas en
nuestro estudio fueron inferiores a las informadas por Mutchinick et al.

(1980).

Los ninos malformados tienen una serie de alteraciones internas ,
que resultan en bajas calificaciones del apgar. Una constitucidén débil,
y bajas respuestas al medio, caracterizan a un recién nacido con patro-
nes de comportamiento diferentes a los presentados por los nifios norma-
les. Para tener una idea real de la morbi-mortalidad en estos nifios, es
importante poder evaluar los Obitos, ya que estas alteraciones producen
un alto porcentaje de criaturas que nacen muertas o que fallecen en las
primeras horas de vida; por consiguiente, la informacifn que pueden su-

plir los patélogos y los estudios cromosdmicos,son de vital importancia.
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CONCLUSIONES Y RECOMENDACIONES

El presente estudio nos ha permitido concluir que desde el punto de
vista epidemiolSgico,es dificil establecer caracteristicas especificas re
ferentes a los pardmetros o variables que puedan estar inunlucra%gs en
forma especifica en cada anomalia congBnita. Sin embargo, generalizando ,

es posible resumir que en:

l.- La hidrocefalia, se observa un porcentaje mayor del sexo masculino,

que es significativamente mis frecuente en madres con un nimero ele
vado de hijos, aunque en las primfparas es también marcada su pre-

sencia.

2.- El mielomeningocele y la espina bifida, la edad gestacional corta y

el peso de los nifios es bajo. Se observa que las madres de estos ni
nos tienen un nimero grande de hijos nacidos vivos ¥y un elevado por

centaje de abortos; ademds hay predominio del sexo femenino.

3.- El labio leporino y paladar hendido, el peso de estos nifios es bajo

con una edad gestacional normal. El niimero de hijos nacidos vivos
es alto, no se observa efecto de la edad de la madre y se da con ma

yor frecuencia en el sexo masculino.

4.- Las anomalfas digestivas, el peso y la talla de los recifn nacidos

es bajo, aumentando el riesgo al aumentar la edad de la madre ¥y se

presenta en los hombres con bastante frecuencia.




10.-

la estenosis pilérica, este defecto es mis comin en los hombres y se

presenta usualmente en el primer parto; €stos son beb&s de gran tama

fio y gran peso para su edad gestacional.

Las anomalias genitales, es uno de los pocos casos en que ninguna de

las variables estudiadas producen ningin efecto y el desvio marcado
del sexp masculino depende del tipo de anomalia que se estudie, por

ejemplo, la criptorquidea y las hipospadias.

Las anomalias cardiovasculares , se observl un aumento altamente sip

nificativo en relacifn con la edad de la madre; asimismo, se observd
un aumento en la cantidad de abortos esponténeos y el peso de los ni

nos es usualmente bajo.

La luxacién de cadera, se da una interaccibén de al menos 3 de los pa

rAmetros estudiados, el sexo, el nimero de partos y la presentacidn
al nacer. Se da especialmente en los primeros partos y se presenta

en un mavor porcentaje de mujeres.

Pie bott, parece ser mis comiin en hombres que en mujeres y existe u-

na relacidn con la edad de la madre y el grado de paridad.

Sindrome de Down, éste es el lnico caso en donde aparentemente todas
] P

las caracteristicas demograficas estudiadas son influyentes; sin em—
bargo, se le ha dado mayor importancia a la edad de la madre y en es
te trabajo es la que presenta la diferencia mas marcada con el com -
trol, observandose con més frecuencia en el sexo masculino que en el

femenino.
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11.-  Anomalfas miiltiples, hay una marcada interrelacidn entre los diver

sos factores, excepto con la edad de la madre. {Cuadro No.31).




- PR g -

CUADRO Wo.31

Comparacifn de las variables cuantitativas
con las anomalfas mis frecuentes (H.N,N.1970-1977)

-, | e Mo e Mo ek M o
HidrocefaliBevs,ueesssessenns  No§. N.8,. ° N.S. waf N.S. N.S. af
Mielomeningocele,vs e seessss s A l ; xt) **1 wnd waf N.S. N.S.

Labio leporine y/o paladar

hendido.serueussianenninnenes N.S. a .5, Ll N.5. M.S. N.S. .
| DigeStivAS..eiiiissussussesos 5 R ) wi ) * 4 %8, s} N.S. '

Estenosis pildriea..covuvaven we § **f ok t H.5. .5, H.5. N.5.

LT B L A i ¥.8. H.5. H.5. j H.5. H.5, H:S. N.8.

Cardiovasculares..ssuesssssns N.S. "t ; N.S, N.5. ot Ty N.S.

Pie hutl: bl | N.§. and N.S. N.S. - f - ,

Luxacifin caderf.uesesssssasss - .8, N.S, - o= - : ':1

Sindrome de DoMMee.ssnsssssans **i #*L ﬂrl' ﬂ? * T in* "k Th'

Hﬁltiplea,..............“.... .5, s | a ¥ an | 't N.S. wt

. = ===

* = p<0,05 l- disminuye

ke = p<0,01

N.5. = Mo significative T- aumenta

&
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La experiencia derivada del presente estudio nos permite sugerir re
comendaciones con la finalidad de mejorar los servicios clinicos relacio-
nados con el manejo de ninos con malformaciones congénitas y la recopila-
cidn de toda la informacifn epidemioldgica necesaria para péﬁer llevar a
cabo estudios objetivos y adecuados de este importante problema de salud
piblica. Asf por ejemplo, es necesaria una me jor elaboracidn de los expe-
dientes clinicos en los hospitales, que permitan obtener la m&xima infor
macidn posible de ellos. Especificamente es imprescindible intensificar y
detallar mis la informacifn relacionada con las madres durante el primer
trimestre de embarazo con respecto a las enfermedades agudas padecidas
si se trata de alguna infeccién, especificar si ha sido viral, bacteriana
© de otro tipo, conocer por cufinto tiempo contrajo esta enfermedad y qué
tipo de medicamentos se aplicaron. Esta informacién es importante para po
der detectar agentes teratSgenos que nos ayude en la etiologia de estas

enfermedades,

Enfermedades crénicas como la diabetes, hipertensidn arterial, epi-
lepsia, son vitales en este estudio, si fueron tratadas o no durante esta
€poca. El uso de drogas tales como antiheméticos, analgésicos y sus dosis.
Tambi€n debe anotarse en los historiales clfinicos el tabaquismo y el alco
holismo. Conocer acerca de la educacidn de los padres, ocupacién, control

prenatal y estado civil, son otros parimetros de importancia.
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En los casos de malformaciones congénitas internas, donde se requie
re precisar el diagndstico, el perfodo de estudio del nifio debe prolongar-
se por lo menos hasta el primer afio de vida. Aqui se recomienda trabajar
interdisciplinariamente, con personal técnico especializade ¥ facilidades

fisicas yyde equipo adecuado.

Es necesario elaborar pProgramas prospectivos, con objetivos bien de
finidos, con personal interesado ¥ capacitado. Los programas de vigilancia
epidemioclSgica de las anomalfas congénitas, deben de ser propuestos y admi
nistrados por auteridades sanitarias del pafs, en lugares representativos
de toda la repiblica, como las principales maternidades: Carit,San Juan de
Dios, CalderSn Guardia y México y en los hospitales grandes de provincia ,
con el propSsito de que sean permanentes. S3lo asi serd posible llevar a
cabo investigaciones de valor cientifico, que nos permitan evaluar la mag-
nitud de este problema, que ya en Costa Rica est: aleanzando grandes pro-

porciones.
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6. APENDICES




APENDICE No.1: (Categorias ocupacionales segin ECLAMC).

Codigo: 1 - Desocupado
Obrere no calificado
- Obrero calificado
= Obrero independiente
- Empleado en general
= Empleado con secundaria completa
Patrdn
- Profesionzl o ejecutivo
~ Empresario de alto nivel
= Ko especificado (dato desconocido).

L= R T T B T
I

APENDICE No.2: (Antecedentes del parto)
0l- Esponténeo
02- Conducido
03~ 1Inducido
04- Cefdlico

05- PElvico
06- Transverso
07- Ccara

08- Forceps

09- Cesarea

10- Anestesia

11- Analpesia

12- Parto finico

13- Parto miltiple

14— Placenta previa

15- Desprendimiento parcial
16~ Placenta patoldgica
17- Sufrimiento fecal
18- 1fquido ammniftico
99- Sin dato

APENDICE No.3 - (Raza)
01- Blanca

02- Negra
03- Mestizas

APENDICE No.4 (Apgar)

1 minuto
3 minutos
5 minutos
10 minutos




APENDICE No.5

(Exploracign fisica)

01-
02-
03-
D4-
05-
06—
07-
08-
08-
10-
11-
12-
13-
14-
15-
16~
17-
19~
20-
21-
22=
23-
24-
18-
25—
26—
27-
28-
29-
30 -
3l-

Normal

Oreja normal

Insuficiencia pulmonar (anomalfas respiracién)
Tumoracicnes

Implantacién baja oreja

Sangrado en paladar v aparato digestivo
soplos, taguicardia, cianosis,bradicardia
Edemas

Piel escamosa (otras anomalfas ),palida
Torax en quills

Ujos con epicantus

Separacién de suturas

Faringe con hiperemia

Aleteo nasal

0jos en sol poniente (eblicuos)

Cabeza desproporcionada

Lengua despapilada

Huella de férceps

Anomalias de cuello

Paresia en extremidades 0 en otros lugares
Adenopatias

Ojos hundidos

Alteraciones de calcio

Alteraciones en glicemia

Miscaras y petequias

Anomalias genitales

Ulceraciones, fistulas, pistulas

Hernia inguinal

Imperforacidn meato urinario

dientes

Septicemia
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Sececifn de Genética Humana

PROYECTO: MALFORMACIONES CONGENITAS Y ESTRUCTURA GENETICA
DE LA POBLACION DE COSTA RICA

R e L

No.de Ficha:
1. INFORMACION DE LA MADRE: b 7 8 910 11 12
e T Iy ) Sl
Nombre: No.C&d. o No.Aseg. 13 14 15
Fecha de Nacimiento Lugar. L7
16 17 18
Estado cieil [ 7 Ocupacién = ==
Padre Madre
Direceién
Antecedentes prenatales:
19 20 : 21
Edad L T7 Raza ' [] Fecha filtima regla
22 23
Grupo sanguineo [T Eh s ¢
24 25 26 27 28
Nimero de gestaciones [T 7 Abortos [—J Gestacibn [T 7
29 30 31 32
Macidos vivos [_J 7 Nacidos muertos W17
33
Embarazo 7
34 35 36 37
Malformaciones familiares { A S T e
Otros antecedentes
38 39
| E |
Antecedentes personales no patoldgicos
40 41

Antecedentes del parto




INFORMACION DEL PADRE:

Nombre
42 43 44
Edad [—T—] Raza 7
45 46

Antecedentes I Lugar de nacimiento

47 4B 49

INFORMACION DEL RECIEN NACIDO:

50 51 52 53
Fecha de nacimiento - O [ ST
54
Raza ooy
55 56 57 58 59
Malformacidn congénita ===y

Antecedentes perinatales:

60 61
Ictericia [ 7 Sexo ==
62 63 64 65 66 67
Peso L LT T 7 Apgar ! o
68 69 70 71
Talla [T ] otros ) ==
Inspeccidn:
72
Constitucidn L7 Conformacién
73
Otros D
74 75
Exploracién fisica = e
76 77
Reflejos f

OBSERVACIONES




