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RESUMEN

L asmalformaciones congénitas abarcan unaamplia
variedad de alteracionesdel desarrollofetal siendo
la herencia multifactorial la responsable de la
mayoriadelasmalformaciones, estas afectan de 2
al 3% delosrecién nacidosa momento del parto.
Objetivos: Edtablecer lafrecuenciademaformaciones
congénitasend Hospitd Escuda Material y M éodo:
Se redizd un estudio descriptivo retrospectivo,
mediante revision de historias clinicas de recién
nacidos. Seexaminaron lashistoriasclinicasde 6,567
reciénnacidoscon maformacionescongenitasgenerdes,
durante e periodo comprendido entree afio 2000 al
2008; fueron seleccionadas 53 historiasclinicascon
malformacion del sistema nervioso central
diagnogticadaen € periodo prenatd neonatd o durante
reingreso hospitalario. Resultados: lamalformacion
congénitafrecuenteen esteestudiofue la hidrocefdia
en 38%yY lamalformacion congénitaasociadaque
se presento fue la espina bifida. El lugar de
procedencia de la poblacién estudiada con
malformacionescongénitasfuede FranciscoMorazéan
con 35%, y 12% de Intibuca. Laescolaridad delos
padres tenia 11.3% secundaria completay 1.9%
primaria incompleta, las madres 26.4% primaria
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completay 9.4% secundariacompleta. El 55% eran
del sexofemeninoy 43% del sexo masculino. Las
madres de recién nacidos con malformaciones
congénitas 38% recibid control prenatd y seconsignd
15% laingestade acido félico duranteel embarazo,
presentandose en las madres menores de 15 afos
mayor frecuencia de productos pre-término.
Conclusion: La mayor malformacion congeénita
encontrada fue hidrocefdia con 37.8%Y laasociada
a la espina bifida. La mayor frecuencia de
malformaci on congénitaseencontrd en e rango edad
de las madres entre 20-24 afos, siendo el sexo
femeninod afectado.

Palabr as claves. malformaciénes congénitas del
sstemanervioso, hidrocefaia, disrafiaespinal.

ABSTRACT

Congenita maformationsconditutean amplevariety
of dterationsof thefetd deveopment. Themultifactoria
inheritanceisresposibleinthemajority of cases, that
affect 2-3% of newly born. Objectives, Toestablishthe
frequency of congenita maformationsintheHospita
Escuda, Tegucigd pa, Honduras Methods adescriptive
and retrospective study wasdonein 6.567 newly borns
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with congenita maformationsduring theyears2000-
2008 and the samplewas reduced to 53 caseswith
malformationsof thecentra nervoussystem. Resullts;
hydrocephaly was the most frequent malformation
found representing 38% of caseswith Spinabifida
asthemodt frequent associ ated anomaly. TheFrancisco
Morazan province had 35% of cases and Intibuca
12%. Low scholarity wasacommon finding. There
was preval ence of the female gender in our study.
38% had prenatal care and 15% of them had folic
acid intake during pregnancy. Preterm product were
foundmostly inmother bdlow 15yearsof age. Conduson;
the most common malformation was Hydrocephaly
(37.8%) with Spinabifidaasan associated problema.
The highest frequency of malfomationswasfound
inmothersbetween 20-24 yearsof ageand baby girls
werethemost affected.

KeyWords nevious ssem maformeations Hydroogphdly,
Spind dysrgphism

INTRODUCCION

Las malformaciones congénitas constituyen
actualmente un problema de salud que precisade
la profundizacion en el conocimiento de su
patogénesis, puesno solo implicaaspectosrel ativos
alasalud de la poblacion, profesion médicay el
medio familiar, sino también a afectaciones de
indole econdmica, politicay social.

Se define anomaliacongénitacomo todaanomalia
del desarrollo morfol 6gico, estructura y funcional
del sistema nervioso como resultado de una
embriogénes sdefectuosa LaOM Sdefinemaformacion
congénitaatodaanomaiadd desarrollo morfol égico,
estructural, funcional 0 molecular, presente a nacer
aunque se manifieste despuésdel nacimiento como
resultado de unaembriogénesisdefectuosadd ssema
nervioso central (1,2). Lostiposdeanomaliassehan
clasificado como: malformaciones, displasia,
alteraciones, deformaciones. Definiéndose
malformaciones como & defecto morfoldgico de
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un 6rgano, parteded, o regién demayor tamafio del
cuerpo (3).

L asmalformaciones congénitas abarcan unaamplia
variedad de patologias del desarrollo fetal, su
prevalenciapuede llegar hasta 7-10% duranteel
primer ano de vida y contribuyen de manera
importante en las discapacidades del desarrollo.
Son responsables de gproximadamente 20%y 40%
delasmuertesocurridasen el primer afo. Existen
variaciones delos resultados entre paises sobre la
prevaenciay d factor hereditario, sendo laherencia
multifactorial responsable de la mayoria de las
maformaciones, lascudesafectan 2-3%delosrecién
nacidos a momento del parto, aunque a final del
primer afo de vida se detectan hastaen 7%. Se
shequeestasenfermedadessondeorigen multifactorid,
y que sedesarrollan durantelos primeros mesesde
gestacion (2).

Laincidenciamundial dedefectoscongénitososcila
entre 25y 62/1.000 al nacimiento, y a menos 53/
1.000 individuos tienen una enfermedad con
vinculo genético que se manifiestaantesdelos 25
anos (4). Dependiendo del entrenamiento del
observador la resolucion del equipo y € tipo de
defectoentre 50- 85% delasanomalias congénitas
pueden ser detectadas mediante ultrasonidosen la
etapapre-natal (5,6).

Las malformaciones congénitas del sistema
nervioso central (SNC) en 90% de |os casos son
debidasadefectosdecierredd tubo neura quepuede
abarcar unapequefiazonao latotalidad del mismo.
Como causaposibleenlagénesisde estasanomalias
se encuentran factores genéticos, infecciosos, uso
de drogas por parte de lamadre embarazada, etc.,
no obstante, enlamayoriadeloscasose factor causal
esdesconocido.

L ostiposde defecto del tubo neural mas comunes
son: anencefalia, espinabifiday encefalocele, que
representan 95% delos casos.
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Entrelasanomaliasdel tubo neura podemoscitar:

Lahidrocefaliaque corresponde aunaacumulacion
anormal deliquido cefa oraquideo (L CR) dentro de
losventriculos (7).

Hipotéticamente existen 3 causas:

1) Excesodesecrecion deliquido céfaloraquideo.
2) Obstruccion en alguno deloscompartimientos
decirculacion del liquido céfalo raguideo.

3) Fallade absorcién del sistemavenoso (8).

La anencefdiaesun defectodd tuboneurd queocurre
cuandod extremo encefdico dd tubo neura nologra
cerrarse, generalmente entre el 23y el 26 dia del
embarazo, dando como resultado laausenciadeuna
parteimportante del cerebro, el crdneoy del cuero
cabelludo.

El encefalocele se caracteriza por herniacion o
protrusion de parte del encéfaloy de lasmeninges
a través de un defecto craneal; si solamente
protruyen las meninges se denominan meningocele
craneal, mientras que si protruye el ventriculo se
denominameningohidroencefal ocele.

Laespinabifida, eslafaltadefusion delos arcos
de una o0 mas vértebras, esta anomalia del arco
vertebral se debe alafaltade crecimiento normal
y de fusion en el plano medio de sus mitades
embrionarias. El defecto delosarcosvertebralesesta
cubierto por piel y por lo general no comprende el
tejido nervioso subyacente, el que no sobresaledel
cana vertebral (7).

La Malformacion de Arnold-Chiari es la
anomalia congénita mas comun del cerebelo,
consiste en una herniacion a través del agujero
occipital hacia el canal vertebral de una
proyeccion enformadelenguay € desplazamiento
inferior del vermis (10).

La Siringomielia la podemos definir como una
enfermedad croénica y progresiva de la médula

7

espinal, producida por la presencia de cavidades
delocalizacién centromedul ar.

Deded punto devigtaetioldgico, lasringomieliase

divideen:

a) ldiopatica, congénitao mal formative

b) Secundario, enrelacién con procesosadquiridos
como traumatismos medulares, aracnoiditisy
tumoresmedulares(11).

Diversos estudios evidencian el aumento en la
incidencia de defectos de cierre del tubo neural
asociados no solo afactores genéticos sino también
a factores ambientales como los encontrados en
areas industriales donde se manejan derivados de
hidrocarburos; se han continuado estudios para
identificar otras causasdemaformacionescongénitas
en humanos, sin embargo, casi todos |os estudios
concluyen que 60 a 70% de las malformaciones
congénitas, no seconoce unacausadefinida(9).

El objetivo de este estudio es establecer la
frecuencia de malformaciones congénitas en €l
Hospital Escuela.

METODOLOGIA

Se realizd un estudio descriptivo retrospectivo,
mediante revision de historias clinicas de recién
nacidos. Seexaminaronlashistorias de 6,567 recién
nacidos con malformaciones congénitasen general,
durante el periodo comprendido entre el afio 2,000
al 2,008; de las cuales fueron seleccionadas 53
historiasclinicasderecién nacidos con malformacion
del sistema nervioso central diagnosticada en €l
periodo prenatal, neonatal 0 durante reingreso

hospitaario.

Criteriosdeexcluson. Seexcluyeronlosexpedientes
de pacientes con malformaciones congénitas no
relacionadasa SNCy las historias clinicas cuyos
datosestuvieranincompletos.
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La informacidén se analiz6 mediante el programa Grafico N°3

estadistico EPI INFO version 3.3.2. Malformaciones congénitas en el Hospital
Escuela segin sexo.

RESU LTADOS H Femenino M Masculino B No consignado

2%

\_

Del total de casos revisados de malformaciones
congénitas del SNC 45% present6 hidrocefalia,
seguida de hidrocefalia congénita con 40%y de la
malformacion congénita asociada 44% era
mielomeningocele. Ver grafico N°1y 2.

El 55% eran del sexo femenino y 43% del sexo

L4 0
masculino. Grafico N°4

Antecedentes de productos con
Grafico N°1 malformaciones congénitas.

Malformacion congénita frecuente
570%  18.90%

B Hidrocefalia \ Elo

m Hidrocefalia Congenita mHo

consignado

Hidrocefalia no comunicante
m Hidrocefalia Secundaria

10%

Productos previos conmalformaciones

5%

5.70% de los casos existia el antecedente de
productos previos con malformaciones congénitas.

La edad de la madre de los recién nacidos con
malformaciones congénitas; la mayoria se encontraba

Grafico N2 entre 20a 24 anos con 37% y en segundo lugar
Malformacion congénita asociada 28% entre 25-29 anos. Ver grafico N°5.
B Meningocele Grafico N°5
B Microcefalia . ) -
i : Malformaciones congénitas segin la edad de
Vielomeningocele
m Mielomeningocele + Hidrocefalia la madre
 Miglemeningocele roto
u Mieloplastia m e 15 219 affos
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La ocupacién mas frecuente de las madres fue "ama
de casa" con 39.6% yla ocupacién del padre fue
agricultor con 11.3%.

El 26% de madres de recién nacidos con
malformaciones congénitas cursaron la primaria
completay 3% cursd la secundaria completa.

El 38% de las madres recibié control prenatal y
la mayoria de expedientes no se consigndé la
informacion, 15% tomé acido félico durante el
embarazo.

Grafico N°6
Madres que recibieron control prenatal
durante el embarazo

mNo

ENo
consignado

[ 5i

Grafico N°7
Ingesta de acido folico por las madres con
neonatos con malformaciones congénitas

151%  5,7% =lo
' HEHNo
consignado
Si

El principal antecedente de enfermedad cronica de
madres de productos con malformaciones congénitas
fue hipertension arterial. E1 37% de los recién nacidos
fueron intervenidos quirurgicamente y el 11% de las
madres recibieron consejeria genética.

DISCUSION

Se estima que mundialmente, la prevalencia de
malformaciones oscila entre 1,5-4% (12).

Este porcentaje puede incrementarse hasta 7% durante
el primer afio de vida, lo que se debe a que algunas
de las malformaciones no son tan evidentes al
nacimiento y se diagnostican luego en forma clinica o
por otros métodos diagndsticos.

En el pais las estadisticas muestran que los defectos
del tubo neural no presentan variabilidad
acentuada segun regiones del pais.

Las malformaciones congénitas del sistema
nervioso central ocupan el segundo lugar dentro
de las malformaciones congénitas, sdlo superadas
por las malformaciones cardiacas con 29.6% y
20.6% respectivamente.

Una serie de datos de Costa Rica mostraron que
las alteraciones del sistema nervioso fue 0.13%

D.

Los defectos del SNC constituyen uno de logrupos
mas comunes, en este estudio la malformacideongénita
frecuente es hidrocefaliay la malformacion asociada
espina bifida. Estudios realizados en el Hospital General
de México revelan que 44.7% de los casos
correspondieron a hidrocefalia, dato similar en este
estudio. En otro estudio, la hidrocefalia ocupo el
primer lugar con 47.2%; en los estudios realizados
en Cuba la hidrocefalia ocup6 también el primer lugar
con 41%. En Uruguay sobre malformaciones
congénitas solo se presento un caso de alteraciones
del sistema nervioso central (12).

En estudios realizados sobre malformaciones
congénitas en el Hospital Britanico de Uruguay ladad

de 1a madre de los neonatos con malformaciones
congénitas fue entre 25 a 38 anos, en este estudio la
edad de lamadre se encontraba entrelos20a
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24 ahos. Esto podriadebersealadtatasadenataidad
denuestro paisen mujeresmenoresde 25 afios (13).
Por loqued andlizar losresultadosobtenidoslavariable
edad de la madre de los neo-natos con
malformaciones congénitas no concuerda con las
estadisticasinternacionaesqueamayor edad dela
madre mayor probabilidad de malformaciones
congénitas. Esta bien demostrado, que mujeres
mayores de 35 afiostienen 4 vecesmasatoriesgoy
en el estudio costarricense €l riesgo es 2.4 veces
mayor enlaedad mencionada(1).

En relacién al sexo, en este estudio predominé €l
sexo femenino, sin embargo se ha documentado
gue el sexo masculino constituye un factor de
riesgo paratener malformaciones congénitas, dos
estudios realizados en el hospital general de
México, en uno de ellos no hubo diferencia
significativa por sexo (2), y en €l otro estudio
predomino & sexo masculino (15); un estudio sobre
defectos del tubo neural en Estado Unidos las
mujeresfueronlasmasafectadas(14), sin embargo
no hay acuerdo pues se ha planteado que los
embriones femeninos son mas lentos en su
desarrollo que los masculinos durante la primera
parte de la neurulacion, por o que son mas
susceptibles, siendo € sexo femenino més propenso
a presentar defectos de tubo neural alto, pero
también se hadocumentado que & sexo masculino
condituyeunfactor deriesgo paratener maformaciones
congeénitas, en el estudio del Hospital Genera de
México predomino e sexo masculino (15).

En este estudio un 38% de mujeres embarazadas
tuvieron control prenatal. En el Hospital Britanico
de Uruguay todas las mujeres embarazadas
tuvieron control pre-natal (12). En €l estudio del
Hospital General de México & 39.4% tuvo control
prenatal coincidiendo con los resultados de este
estudio.

Algunosdatosgeneralescomo € nivel educativo de
las madres era primaria completa, en un estudio
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realizado en Guadalgjaralamayoriadelas madres
presentaron unaescol aridad maximade primariay
en segundo lugar secundaria, coincidiendo conlos
datosde este estudio (9) existemenor porcentge de
productos con malformaciones congénitas,
relacionando que las madres con menor nivel
educativo recibieron poco o ninglin control prenatal,
disminuyendoasi laingestadeacidofdlico, snembargo
son pocoslosestudiosquerefieran estavariable, la
cual sepuederelacionar con €l estrato econémico.
Seconsideraquelapobrezapuedejugar un papel en
su etiologia (14). Estos datos coinciden con los
resultados del Hospital General de México (15).

La mayoria de nifios con malformaciones
congénitasfueron intervenidos quirdrgicamente.
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