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Resumen

Introduccion: Las malformaciones congénitas (MFC) constituyen actualmente, la segunda causa de
muerte en el primer afo de vida, lo que las transforma en un problema de Salud Publica. Objetivos: Este
estudio pretende evaluar los efectos de esta patologia en la Unidad de Cuidados Especiales Neonatales
(UCEN) del Hospital Clinico Universidad de Chile. Pacientes y Método: Se estudié todos los recién
nacidos (RN) malformados de 500 gramos o mas, vivos y mortinatos, periodo 2000-2003. Se utiliz6 la
base de datos del ECLAMC (Estudio Colaborativo Latino Americano de Malformaciones Congénitas) y de
la UCEN. Resultados: En el periodo hubo 7 858 nacimientos. Sesenta casos (0,76%) fueron mortinatos
y 16 de ellos (26,6%) tenian MFC. Se encontré 639 nacidos vivos con malformaciones (8,2%), 139 de
ellos con defectos severos, 13 fallecieron poco después de nacer, 126 (19,8%) necesitaron hospitaliza-
cion y 49 (88,9%) requirieron tratamiento quirdrgico. Observamos una mortalidad de los RN hospitaliza-
dos de 65,4% en malformados y 34,6% por otras causas. La mortalidad por malformaciones fue de 4,6
por 1 000 NV. Conclusiones: Los nifos hospitalizados por MFC tienen una mortalidad el doble que los
fallecidos por otras causas, con un periodo de hospitalizacion mayor.

(Palabras clave: Malformaciones congénitas, hospitalizacion del RN con malformaciones).
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Importance of Congenital Diseases in a Neonatal Special Care Unit

Introduction: Congenital malformations (CM) are the second cause of death in infants under one year-
age, becoming a Public Health problem. Objective: to evaluate the effects of these pathologies in the
Special Neonatal Care Unit (UCEN) at the Clinical Hospital of the University of Chile. Method: All babies
with congenital malformations and birth weight over 500 g, born between 2000 and 2003 were studied.
Data was obtained from ECLAMC (Latin American Congenital Malformations Colaborative Study) and
from our Neonatal Unit data base. Results: 7858 births were registered. 60 cases were still-birth (0,76%)
and 16 (26,6%) had cohgenital malformations. We found 639 live-birth babies with birth defects (8,2%),
139 had severe defects, 13 babies died short after born and 126 (19,8%) needed hospitalization and 49
(38,9%) needed surgery. We observed a death rate of 65,4% in newborn with CM and 34,6% for other
causes. The death rate from CM was 4,6 per 1000 live-birth. Conclusions: Infants with congenital
malformations have twice the death rate than infants hospitalized from other causes, with a prolonged
period of hospitalization.

(Key words: congenital malformations, hospitalization, newborn).
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INTRODUCCION

Las malformaciones congénitas han ido
adquiriendo una mayor importancia relativa
dentro de las patologias del recién nacido
que requieren hospitalizacion en una Unidad
de Cuidados Especiales. Los controles pre-
natales, efectuados en forma normada, por
personal profesional desde el comienzo de
la gestacion -ya que la poblacion ha tomado
conciencia de su importancia- han permitido
pesquisar patologias maternas, agudas o
cronicas, que al ser tratadas oportunamen-
te, evitan el compromiso del embrion y del
feto. Enfermedades como la diabetes, hiper-
tension arterial, epilepsia, infecciones, etc
pueden ser controladas por el médico obstetra,
de modo que no afecten el desarrollo del
feto'. Por lo tanto, numerosas patologias
del feto y del recién nacido dependientes de
patologias maternas han sido evitadas, de
manera que las malformaciones congénitas
han emergido como una de las mas impor-
tantes y frecuentes patologias en el periodo
neonatal?3.

El diagndstico prenatal de defectos con-
génitos estructurales, ha permitido el mejor
manejo del embarazo, posibilitando que mu-
chas de estas patologias, que antiguamen-
te desencadenaban muerte fetal o neonatal
precoz, sean referidos a centros especiali-
zados mejorando su sobrevivencia en Uni-
dades de Cuidados Especiales Neonatales®.

Es sabido que los defectos congénitos
son mucho mas frecuentes en los mortinatos,
su diagnéstico antenatal permite un naci-
miento electivo, donde muchos de estos ni-
flos nacen ahora vivos e ingresan a las Uni-
dades Neonatales®.

El diagnédstico prenatal de las malforma-
ciones congénitas hace que algunos cen-
tros, como el Hospital Clinico de la Univer-
sidad de Chile (HCUCH), se transformen en
centros de referencia de este tipo de patolo-
gias fetales y neonatales, lo que hace au-
mentar su prevalencia al nacimiento*S.

OBJETIVOS

Evaluar los recién nacidos portadores de
malformaciones congénitas durante el pe-
riodo 2000-2003 en la Unidad de Cuidados
Especiales Neonatales (UCEN) del Hospital
Clinico de la Universidad de Chile (HCUCH),
en relacion a duracién de la hospitalizacion,
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diagnodsticos mas frecuentes, tratamientos,
evolucion y mortalidad.

SuJetos Y METopo

El ECLAMC (Estudio Colaborativo Latino
Americano de Malformaciones Congénitas),
“es un programa de investigacion clinica y
epidemiolégica de las anomalias del desa-
rrollo que opera con nacimientos hospitala-
rios en paises latinoamericanos®. Se inicid
el 1 de julio de 1967 y, en mas de 36 afos
de funcionamiento, conserva lo esencial de
su disefio original, aunque haya sufrido una
I6gica evolucion funcional, impuesta por los
adelantos en el conocimiento general en la
materia y por la propia experiencia acumu-
lada. El HCUCH se integré al ECLAMC en
septiembre de 1969 y se ha mantenido sin
interrupciones hasta la fecha, a cargo del
mismo médico iniciador, o que ha permitido
mantener una politica uniforme a lo largo
del tiempo’.

Para este estudio se utilizd la informa-
cion comprendida entre el 1 de enero del
2000 y el 31 de diciembre del 2003. Se
utilizé las bases de datos de la UCEN de la
maternidad del HCUCH y del ECLAMC que
lleva un registro de todos los recién nacidos
vivos (RNV) y mortinatos (MN), de 500 gra-
mos 0 mas, que presenten una o mas mal-
formaciones congénitas. A todo RN con de-
fectos congénitos se le confecciona una fi-
cha ad-hoc, donde se consignan anteceden-
tes maternos, del embarazo, parto y del nifio.
Se toma como control al RN del mismo sexo,
sin malformaciones, que nace a continua-
cion del caso, registrandosele con la misma
informacion?’. Sin definir lo que es una mal-
formacion mayor o menor, ya que el ECLAMC
no hace distincién, se consideré para la hos-
pitalizacion de un malformado el prondstico
vital, respecto a lo que dicha malformacion
significaba en sobrevida e integracion del
individuo a una vida normal®. Se estimé como
dia de hospitalizacion de un malformado al
hecho de haber ingresado a UCEN, calcu-
landose en ellos el promedio de estadia y
su mediana, eliminandose para este calculo
aquellos RN que fallecieron en la sala de
atencion inmediata.

Para el analisis estadistico se utilizé el
programa computacional Statistica. Las com-
paraciones entre las variables cuantitativas
se hicieron mediante la prueba t de Student
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Tabla 1. Total de nacimientos periodo 2000-2003
Ano Total NM Mortalidad
Nacimientos por 1 000 NV
2000 2219 2208 11 5,0
2001 2184 2166 18 8,3
2002 1 860 1840 20 10,8
2003 1595 1584 11 7,0
Total 7 858 7 798 60 7,6

NV: Nacidos vivos; NM: Nacidos muertos

y para las variables cualitativas se utilizé
la prueba de x2. Se considerd p significativo
< 0,05.

REsuLTADOS

Durante el periodo estudiado, ocurrieron
en la Maternidad del HCUCH 7 858 naci-
mientos consecutivos, de los cuales 7 798
fueron nacidos vivos (NV) y 60 mortinatos
(NM), lo que representa una mortinatalidad
de 7,6 por 1 000 NV, (tabla 1). De los RN
vivos se hospitalizaron en la UCEN 1 417
RN con diferentes diagndsticos, de los cua-
les fallecieron 55 (mortalidad intrahospitalaria
3,9%).

En la tabla 2 se resume el total de mal-
formaciones congénitas del periodo, sefia-
landose cuantas se presentaron en malfor-
mados vivos y cuantas en malformados
muertos.

De los 638 RN vivos malformados, 139
presentaron malformaciones graves que re-
querian hospitalizacion. Sin embargo, 13 RN
fallecieron a los pocos minutos en la sala
de atencion inmediata y no ingresaron a la
UCEN. Los 126 RN restantes fueron ingre-
sados a la Unidad, lo que representa 8,9%
del total de RN hospitalizados (126/1 417).

Tabla 2. Total de malformaciones en 7 858
nacimientos consecutivos. Periodo 2000-2003

Afio Total MF MFV MFM
2000 170 168 2
2001 181 174 7
2002 148 145 3
2003 155 151 4
Total 654 638 16
(8,3%) (8,2%) (26,7%)

Total MF: Total malformados; MFV: Malformados vi-
vos; MFM: Malformados muertos

El promedio de dias de hospitalizacion
fue de 21 dias (rango 1 a 201), mediana 11
dias. El peso promedio fue de 2 750,4 g
(rango 610 g a 4 670 g), el 28,7% de los RN
hospitalizados pesé menos de 2 500 g. La
edad materna promedio fue 31,3 afios (ran-
go 15 a 45), con gestaciones maximas en-
tre 1y 3 (84,3%). De los 139 RN malformados
vivos, en la tabla 3 se puede apreciar el
tipo de parto que tuvieron durante el perio-
do, observandose que la mayoria nacio por
cesarea (66,2%). En relacién al sexo, 54,7%
fue femenino, 43,9% masculinoy 2 RN con

Tabla 3. Resolucion del parto en 139 RNV malformados. Periodo 2000-2003

Tipo de parto Malformados

Total Maternidad

n n %
Cesarea 92 66,23 130 39,8
Espontaneo 40 28,83 7 784 8,1
Foérceps 7 950 12,1
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sexo ambiguo (1,4%). La edad gestacional
obstétrica fluctud entre las 24 y 41 sema-
nas, observandose que el gran porcentaje
de los malformados vivos nacioé sobre las
33 semanas (tabla 4).

La distribucion de malformaciones por sis-
temas se puede apreciar en la figura 1. En
este grupo de RN se observd 19 RN con
sindrome de Down (2,4/1 000), 4 con trisomia
18 (0,5/1 000), 3 con trisomia 13 (0,38/1 000)
y 1 RN con trisomia 9 (0,13/1 000).

Se observé ademas, 4 RN con multiples
malformaciones, sin diagndstico sindrémico
(0,5/000), 4 casos de Malformacion de Arnold
Chiari (0,5/000), 3 casos de Sindrome de
Dandy Walker (0,4/000), 2 RN con Sindrome
de DiGeorge y un caso en cada uno de los
siguientes diagndsticos: Werning Hoffmann,
Pena Schokeir, sindrome de Turner, sindro-
me de Potter, sindrome de Crouzon, sindro-
me de Gorlin-Chaundlry-Moss, sindrome
Orofaciodigital, Asociacién Vacter, Cri du Chat,
Prune Belly, Goldenhar, Klippel Trenaunay
y un Sindrome de Noonan.

Tabla 4. Edad gestacional obstétrica de los
139 RNV malformados. Periodo 2000-2003

Semanas Malformados
n %
<28 4 29
29-32 7 5,0
33-36 36 25,9
37 y mas 92 66,2
Metabdlicas
Respiratorias 9% Vasculares
5% 3%
Esqueléticas \ Cardiacas

31%

5%

—

Renales
10%

SNC Digestivas
19% 23%

Figura 1. Distribucion de marformaciones por siste-
mas.
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Entre los RN malformados hospitaliza-
dos, 49 (38,9%) requirieron algun tipo de
correccion quirurgica falleciendo 2 casos
(letalidad 1,6%): 1 RN de 39 semanas, por-
tador de un Sindrome de Down asociado a
canal A-V con atresia duodenal y 1 RN de
38 semanas con Mielomeningocele, hidro-
cefalia, malformacién adenomatosa quistica
pulmonar, artrogriposis y pie Bot. El resto
de los nifos hospitalizados, 77 (61%), no
necesitaron tratamiento quirdrgico y solo re-
cibieron tratamiento médico y atencion de
enfermeria.

En relacién al alta, 39 RN (31%) se fue-
ron sanos, 57 (45,2%) requirieron tratamiento
ambulatorio, 23 (18,2%) fallecieron durante
su hospitalizacién y 7 (5,6%) fueron trasla-
dados a otros centros especializados.

En total fallecieron 36 nifios malformados,
13 en la sala de atencion inmediata y 23 en
la UCEN, lo que corresponde a una letalidad
de 2,5%. Si consideramos que en 1 417 RN
hospitalizados fallecieron 55, tenemos que
la letalidad por malformaciones fue el 65%
de la letalidad total. Considerando el total
de NV en el periodo estudiado la mortalidad
neonatal por malformaciones congénitas fue
de 4,6 por 1 000 NV.

A 59 RN (42,4%), se les tomo cariograma,
obteniéndose 35 cariotipos alterados (59,3%)
y 24 (40,7%) fueron normales.

A todos los RN, incluidos los mortinatos,
se les efectud estudio ecografico prenatal.
De los 139 casos nacidos vivos en 103
(74,1%) se hizo algun diagndstico de ano-
malia estructural del feto y 36 (25,9%) fue-
ron informadas como normales. La distribu-
cion de los casos informados como norma-
les se puede ver en la tabla 5.

Tabla 5. Casos de ecografias prenatales
normales en RN malformados.
Periodo 2000-2003. Hospital Clinico de la
Universidad de Chile

Cardiopatias congénitas unicas 14 (38,9%)
S. de Down con cardiopatia asociada 8 (22,2%)
Malformaciones digestivas 5 (13,9%)
Sindromes diversos 4 (11,1%)
Fisuras labiopalatinas 3 (8,3%)
Linfangiomas 2 (5,6%)
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Discusion

El alto promedio de dias de hospitaliza-
ciéon de los RN malformados (mediana 11
dias), significa mayores costos de presta-
cion, si uno los compara con los costos de
prestacion en prematuros menores de 34 se-
manas o menores de 1500 g° y dias de
estada prolongadas en UTI. Durante la esta-
dia se necesitd de interconsultas médicas a
los subespecialistas, enfermeria de alta com-
plejidad, examenes de alto costo como TAC,
RNM, ecocardiografias, ademas de interven-
ciones quirurgicas y alimentacién parenteral
en mucho de ellos.

La mortalidad perinatal por malformacio-
nes congénitas (mortalidad fetal tardia mas
mortalidad neonatal precoz) fue de 6,1 por
1 000 NV. Durante el periodo la mortalidad
perinatal registrada en nuestra maternidad
fue de 14,4 por 1 000 NV y en Chile fue 9
por 1 000 NV, Este hecho es fundamental,
ya que casi la mitad de la mortalidad perinatal
de la maternidad del HCUCH esta dada por
muertes ocasionadas por malformaciones con-
génitas. Si se quiere disminuir la mortalidad
neonatal y por ende la mortalidad infantil
(MI), es preciso darle la importancia que se
merecen a las anomalias congénitas, pues
cada dia va aumentando su importancia re-
lativa dentro de la mortalidad infantil. En
efecto, en la década de los 70 del siglo
pasado, la mortalidad infantil era de 78 por
1000 NV y la mortalidad por malformacio-
nes era de 3,5 por 1 000 (4,5% de la Ml), en
cambio, actualmente la mortalidad infantil
ha bajado a menos de 9 por 1 000 naci-
mientos desde 1993 a la fecha'®, gracias al
control de enfermedades infectocontagiosas,
respiratorias, diarrea, sepsis y desnutricion,
mientras que la mortalidad por malformacio-
nes congénitas se ha mantenido alrededor
del 3,5 por 1 000 (méas de 35% de la MI).

Al comparar los promedios de edades
maternas entre RN malformados y controles
se encontré una diferencia significativa en-
tre ellos (p < 0,0001), teniendo mayor edad
las madres de los RN malformados. Esto
concuerda con otras comunicaciones nues-
tras'®101" vy con el informe anual del afo
1999 del Centro Hospitalario Pereira Rossell
de Montevideo, Uruguay, que también da
una frecuencia mayor de malformados en
madres de 40 afios 0 mas'2.

Dos hechos importantes a destacar, por
una parte la mayoria de los niflos malformados
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nacieron por ceséarea (66,2%). Sin embargo,
durante el periodo en estudio las cesareas
constituyeron el 39,8% en nuestra materni-
dad; este contraste se explicaria por la indi-
cacion de via alta ante el diagndstico pre-
natal de malformacion congénita. Por otra
parte, el 66,2% de los nifos malformados
tenian 37 semanas y mas de gestacién lo
que se explicaria, que desde el punto de
vista obstétrico, la conducta es favorecer la
mayor edad gestacional y por ende madura-
cion del niflo malformado.

En relacién a las malformaciones congé-
nitas por sistemas se puede apreciar que
las malformaciones cardiacas constituyen
el mayor porcentaje, hecho destacado en
otras publicaciones como la revision en el
Hospital de Puerto Montt de los afios 1986
al 2000, en que da un porcentaje de 24,1%"
y en un estudio realizado el afo 2001 en
este hospital'.

Un hecho importante fue que se encon-
tr6 27 RN portadores de algin sindrome
cromosomico, lo que representa una preva-
lencia al nacimiento de 34,4 por 10 000 na-
cimientos, tasa superior a la encontrada por
nosotros en el periodo 1990-2001 en el
HCUCH, que fue de 30,7 por 10 000,

Llama la atencién que de los 139 NV
malformados, en 103 se hizo diagndstico
prenatal de anomalia estructural del feto,
pero 36 (25,9%) tuvieron ecografia prenatal
normal, de los cuales destacan las cardio-
patias congénitas Unicas y los sindromes
de Down con patologia cardiaca asociada.
Esto podria explicarse, porque a pesar del
uso cada vez mayor de la ecografia prena-
tal, se estima que sdélo 15% de los defectos
cardiacos congénitos importantes se detec-
ta antes del nacimiento'’. Ademas, la ecografia
prenatal, como método de deteccion siste-
matica y fiable del sindrome de Down, por
medio de la translucencia nucal, en el se-
gundo trimestre del embarazo, sélo permite
la identificacion de alrededor del 60% de los
casos's,

Finalmente, hay que considerar, también,
los 13 casos de malformados que fallecie-
ron en atencion inmediata, alguno de los
cuales podrian haber requerido hospitaliza-
cién y es posible que a futuro se logre dis-
minuir la mortalidad fetal tardia, con trata-
mientos intrauterinos y/o extraccion del feto
enfermo para ser tratado en una UTI neonatal
de mayor complejidad, con lo cual una pro-
porcion de los 16 mortinatos del periodo,
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probablemente también necesitarian hospi-
talizacion'®20.
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