10 _vigilancia AF.gxd

06/11/2003 12:37 Pagina 60

—h—

VIGILANCIA EPIDEMIOLOGICA DE ANOMALIAS
CONGENITAS EN ESPANA EN LOS ULTIMOS 23 ANOS
(PERIODO 1980-2002)

E. Bermejo', L. Cuevas', J. Mendioroz', M.L. Martinez-Frias'?

" ECEMC. Centro de Investigacion sobre Anomalias Congénitas (CIAC). Instituto de Salud Carlos Ill,
Ministerio de Sanidad y Consumo. Madfrid.
2 Departamento de Farmacologia, Facultad de Medicina, Universidad Complutense de Madrid.

Summary

Title: Surveillance of congenital anomalies in Spain in the last 23 years (period 1980-2002)

We have analysed data from the ECEMC database, gathered in the period 1980-2002, during which a total of 1,838,654 newborn
infants were surveyed. The ECEMC programme covered 25.6% of total births occurred in Spain in 2001. We have calculated the global
frequency of infants with congenital anomalies in different periods of time (before or after the passing of the law permitting voluntary
interruption of gestation -VIG- following prenatal detection of anomalies). This allows to figure out the baseline frequency of congenital
anomalies (corresponding to the period 1980-1985), and to assess the impact of VIG on the birth prevalence by comparing the baseline
frequency of congenital anomalies with the frequency registered after 1985. The global frequency is decreasing over the years, and in 11
out of 17 Spanish Autonomic Regions we have also observed significant decreases of the frequency along the time. All those decreases
are attributable to VIG. We have also studied the time distribution of the frequency of some selected anomalies, as well as their geogra-
phical distribution, and both are highly influenced by VIG. Nevertheless, the information on VIG is rather scarce. We consider that if it is
not registered on a routine basis, it will be impossible to perform analytic studies on the causes of birth defects and to evaluate any pre-
ventive measure.

Another question that will have to be approached in years to come is the distribution of birth defects depending on the country the
parents come from, as immigration from other countries is increasing in Spain.

Finally, we consider that even though the birth prevalence of these pathologies is decreasing as a consequence of the prenatal diagno-
sis and the possibility of voluntarily interrupting the gestation, it is necessary to search for primary prevention measures in order to get

infants being born healthy.

Introducciéon

Es un hecho comprobado que cada vez nacen menos ni-
fios con defectos congénitos en Espana, como ya se ha ve-
nido comentando en Boletines anteriores [Rodriguez-Pini-
llay cols., 2002]. En principio, esto podria valorarse como
algo positivo. Sin embargo, es necesario profundizar en
las razones de ese descenso para conocer su auténtico sig-
nificado. Tal disminucion en el nimero de nifios con ano-
malias es atribuible, fundamentalmente, al impacto de las
interrupciones voluntarias del embarazo (IVEs) en los ca-
sos en que se detectan alteraciones en el feto. Esto indica
que la patologia no se evito, ya que se produjo la alteracion
del desarrollo embrionario. Légicamente, con los avances
que se estan produciendo en el campo del diagnéstico pre-
natal, cada vez es posible detectar mas anomalias y mas pre-
cozmente, incluso con técnicas no invasivas. Como conse-
cuencia de esos progresos, estd aumentando el niUmero de
IVEs, no sélo en nuestro pafs, sino también en el resto del
mundo desarrollado [ICBDMS, 2002; EUROCAT, 2002]. Por

consiguiente, no se esta ejerciendo la prevencion primaria
(que es la que evita que se produzca la patologia).

Mediante la investigacion se pretende conocer las cau-
sasy los mecanismos por los cuales se altera el desarrollo pre-
natal, para poder establecer auténticas medidas de pre-
vencion primaria, y lograr asf que los nifos nazcan sanos. Lo
cierto es que aunque se conocen las causas de alrededor del
40-45% de los defectos congénitos, para la gran mayoria de
ellos son desconocidas. Por ello es esencial continuary po-
tenciar la investigacion sobre defectos congénitos.

Por otra parte, aunque disponemos de algunas medidas
para prevenir la aparicion de defectos congénitos en el em-
briény feto, las posibilidades de actuacién son muy limita-
das. A pesar del incremento de la cultura sanitaria de la po-
blacién, ésta no es aun una realidad social, sino que se alcanza
basicamente en un grupo poblacional ain demasiado pe-
queno. El resultado es que los defectos congénitos se siguen
produciendo, se interrumpen cada vez mas gestaciones por
este motivo y contintian naciendo nifios con anomalias, fun-
damentalmente en los grupos méas desfavorecidos social-
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mente. Esto conlleva una gran carga personal, emocional,
social, econdmica y de toda indole, incluso en los casos en
los que se interrumpe la gestacion. Sin embargo, se ha pro-
gresado mucho en cuanto a la sensibilizacion frente a este
tipo de patologias de baja frecuencia (hoy llamadas "En-
fermedades raras"). De hecho, se han elaborado algunos
planes de accion especificos como el "Programa de Ac-
cion Comunitaria sobre Enfermedades Raras", adoptado
por el Parlamento Europeo y el Consejo de Europa en 1999,
con vigencia hasta el fin de 2003. Por otra parte, por deci-
sién del Consejo de la Unién Europea (3 de diciembre de
2001), se declaré el afto 2003 como el " Ao Europeo de las
Personas con Discapacidad". Esto di¢ lugar en febrero de
este afo a una Declaracién Institucional del Congreso de los
Diputados sumandose a dicha celebracion y reconociendo
que se trata de un "grupo de poblacion que debe constituir
un eje de atencion preferente de la accion de los poderes
publicos". Pero aun queda un largo camino por recorrery,
aspectos como la prevencion, se pueden considerar toda-
via asignaturas pendientes.

Los resultados de la difusiéon de los conocimientos ac-
tuales, de la educacién para la salud de los recién nacidos,
y de nuestra investigacion, que se plasman en forma resu-
mida en este Boletin, constituyen un intento de contribuir
alaformacion de los profesionales del Sistema Nacional de
Salud en estos temas. Porque sélo a través de la promocion
de la investigacién y la formacién continuada de los profe-
sionales de la salud en esta materia, asi como con el inter-
cambio de informacién entre los distintos agentes impli-
cados en los diversos aspectos que conlleva la atencion a los
afectados y sus familias, sera posible ir obteniendo y apli-
cando las medidas de prevencién primaria.

Una de las vertientes de la investigacion sobre los de-
fectos congénitos es la vigilancia epidemioldgica de series
consecutivas de casos, analizando las distintas distribucio-
nes de la frecuencia por tiempo, area geogréfica, temporo-
espacial, etc. Este tipo de andlisis nos informa de la existencia
de variaciones anémalas de las frecuencias en cuanto se pro-
ducen, lo que permite su investigacion temporal y espacial
en busca de las posibles causas.

En este capitulo mostraremos algunos de los principa-
les resultados de la vigilancia epidemiolégica llevada a ca-
bo en el ECEMC.

Material y Métodos

1. Material

EIECEMC se cred en 1976, hace yamas de 27 afios, y se
define como un programa de investigacion clinico-epide-
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miolégica de los nifos que nacen con defectos congénitos.
Dicha investigacion se basa en los datos obtenidos mediante
un sistema permanente de registro de nifios recién nacidos,
que tiene base hospitalaria y es de tipo caso-control. En el
ECEMC se definen como casos aquellos nifos que presen-
tan algun defecto mayor o menor detectable durante los
tres primeros dias de vida mediante cualquiera de los mé-
todos rutinarios de exploracion de los neonatos. Para cada
niflo malformado que nace en cualquiera de los hospitales
colaboradores se selecciona un control, definido como el si-
guiente nacimiento del mismo sexo que el malformado, que
ocurre en el mismo hospital, siempre que no presente de-
fectos congénitos. Los protocolos del ECEMC incluyen mas
de 300 datos por cada nifo (sea caso o control), referen-
tes a la historia obstétrica y familiar, enfermedades agudas
y crénicas maternas, enfermedades y tratamientos crénicos
paternos, exposicion prenatal a medicamentos y otros pro-
ductos quimicos, a factores fisicos, exposiciones ocupa-
cionales, y otras ocurridas durante el embarazo. Se obtiene
ademas el computo de nacimientos ocurridos en el hospi-
tal, que constituyen los denominadores para efectuar el cal-
culo de las frecuencias de defectos congénitos. La meto-
dologia del ECEMC esta descrita en el "Manual Operacional
del ECEMC" [Martinez-Frias, 2003], que recoge la norma-
tiva comun que rige todo el funcionamiento del mismo.
Alolargo de los Ultimos 27 afios, siguiendo esa meto-
dologfa, se han controlado cerca de 2 millones de nifios
recién nacidos, procedentes de un total de 139 hospitales
ubicados en las 17 Comunidades Auténomas espafiolas y
en el Principado de Andorra. Se ha recogido informacién
de 32.888 ninos malformados y un nimero similar de re-
cién nacidos no malformados (controles). En el tltimo
capitulo de este Boletin figura la relacién de todos los cen-
tros que participan (actualmente colaboran 84 hospitales)
0 que han participado en el ECEMC. Los mas de 400 mé-
dicos que colaboran desde dichos hospitales se detallan
en el pendltimo capitulo de este Boletin, e integran el Gru-
po Periférico del ECEMC. Por su parte, el Grupo Coordi-
nador del ECEMC, que desde el pasado afio desarrolla su
actividad en el CIAC (Centro de Investigacion sobre Ano-
malias Congénitas) del Instituto de Salud Carlos Ill del Mi-
nisterio de Sanidad y Consumo, en Madrid, esta consti-
tuido por biélogos, médicos y especialistas en Estadistica
e Informatica. Ambos grupos, que desde 1976 constitu-
yen lo que hoy se considera una "Red tematica de in-
vestigacion" sobre los defectos congénitos, mantienen
una estrecha colaboracion para desarrollar la investiga-
cion en forma multidisciplinaria, abarcando las areas de
Epidemiologia, Dismorfologia, Genética clinica, Citoge-
nética de alta resolucion y molecular, Teratologia, Pedia-
tria, Obstetricia y diagnostico prenatal. En la Seccion Vi de
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TABLA1

POBLACION ESTUDIADA EN LOS DIFERENTES PERIODOS DE TIEMPO

Malformados

Ne, % Total RN

Total recién nacidos vivos

Periodo: Abril 1976-diciembre 1979 ... 2.357 , 143.979

Periodo: 1980-2002 29.937 , 1.826.905
Total recién nacidos muertos

Periodo: 1980-2002 ......oooiiiieie e 594 5,06 11.749
Total recién nacidos vivos+muertos

Periodo: 1980-1985 ... ... oo 8.488 2,22 382.390

Periodo: 1986-2001 ......oiiiiiiee e 20.823 1,55 1.345.310

Periodo: 2002 ......ooice e 1.220 1,10 110.954

este Boletin se incluye una relacién de las publicaciones en
las que se hallan recogidos los resultados de dicha inves-
tigacion.

a) Poblacion estudiada

En la Tabla 1 mostramos el tamano de la poblacion es-
tudiada por el ECEMC en diferentes periodos de tiempo. Des-
de Abril de 1976 hasta Diciembre de 2002, que es el tltimo
ano analizado, se controlaron un total de 1.970.884 recién
nacidos vivos (RNV) de los que 32.294 (1,64 %) presentaban
defectos congénitos. Desde Enero de 1980, momento en
que se empezaron a recoger datos sobre recién nacidos muer-
tos (RNM), hasta Diciembre de 2002, se registraron 11.749
RNM, de los que 594 (5,06 %) fueron malformados.

Bajo esos datos globales, en la mitad inferior de la Tabla
1, figura el total de recién nacidos (vivos 0 muertos) con-
trolados en 3 periodos de tiempo: antes de la aprobacién
en Espafia de la ley por la que dejé de ser punible la inte-
rrupcion del embarazo tras la deteccion prenatal de defec-
tos congénitos (periodo 1980-85), después de dicha apro-
bacion (1986-2001) y el aio 2002. La poblacion total de
recién nacidos controlados en el periodo estudiado en es-
te capitulo (1980-2002), asciende a 1.838.654 neonatos,
de los que en 30.531 (1,66 %) se detectaron defectos con-
génitos. A éstos se pueden afiadir los recién nacidos vivos
controlados en el periodo comprendido entre 1976y 1979,
que figuran en la primera linea de la tabla.

b) Cobertura del registro del ECEMC

Enla Tabla 2 se muestra la cobertura del registro de na-
cimientos del ECEMC, para ofrecer unaidea acerca de la re-
presentatividad de los datos obtenidos con respecto al to-
tal de nacimientos ocurridos en Espafiay en cada una de las
diversas Comunidades Autonomas (CC.AA.). Las cifras
corresponden al afo 2001, que es el Ultimo sobre el cual

existen datos publicados por el Instituto Nacional de Esta-
distica (INE) [2003], que es la fuente utilizada para efectuar
el contraste.

Para cuantificar dicha cobertura se ha calculado el por-
centaje que representan los nacimientos registrados por el
ECEMC en cada Comunidad en el afio 2001, con respecto
al numero total de nifios recién nacidos contabilizados por
el INE en el mismo periodo. La cobertura total del regis-
tro del ECEMC en el aiio 2001 fue del 25,6% de los
nacimientos nacionales, puesto que del total de 403.859
nacimientos ocurridos en Espafia en 2001, el ECEMC con-
trolé 103.404.

Con respecto a la cobertura en las distintas CC.AA., sal-
vo en la Comunidad Foral de Navarra (que no colaboré con
el ECEMC en 2001), en las Ciudades Auténomas de Ceuta
y Melilla (que nunca han colaborado) y en las Islas Baleares
(donde la cobertura fue del 9,17%), en el resto de las Co-
munidades, la cobertura fue superior al 10%. Las cifras mas
elevadas se alcanzaron en La Rioja, la Regién de Murcia,
Cantabria, Castilla-La Manchay Extremadura.

2. Métodos

La distribucién secular de la frecuencia de los defectos
seleccionados se ha estudiado mediante un analisis de re-
gresion lineal (test de la chi-cuadrado con un grado de li-
bertad). Dicho test permite concluir, en primer lugar, si la
tendencia (creciente o decreciente) de la frecuencia a lo lar-
go del tiempo es lineal y, en segundo lugar, si esa tendencia
es significativa. El valor de b (pendiente de la recta a la cual
se ajusta la distribucion de la frecuencia) que ofrece este
analisis es muy informativo, ya que indica cual es la ten-
dencia: si b es positiva indica que existe una tendencia cre-
ciente en el tiempo, y si b es negativa indica que la ten-
dencia es de disminucién a lo largo de los afios. Cuanto
mayor es el valor absoluto de b, mas vertical es la recta (mas
intensa es la caida o el incremento de la frecuencia).
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TABLA 2

COBERTURA DEL REGISTRO DE NACIMIENTOS DEL ECEMC POR COMUNIDADES AUTONOMAS
(Seguin datos del INE para 2001)

COMUNIDAD AUTONOMA NACIMIENTOS EN EL ECEMC NACIMIENTOS EN ESPARA COBERTURAECEMC EN
Afio 2001 Afio 2001 2001 (%)
ANdalucia ..o 81.082 11,27
Aragon 10.382 15,25
Principado de AStUrias ..........cccoceoviiiiiieiiann 6.934 23,29
Islas Baleares @ ............ccccceeieiiieiiieee 900@ 9.815 9,17@
Canarias ® ... 2.584© 18.446 14,01 @
Cantabria ............. 4.236 81,21
Castilla-La Mancha .. 11.835 16.168 73,20
CastillayLedn ....... 6.634 17.559 37,78
Catalufa ........coocoen 9.594 64.957 14,77
Comunidad Valenciana ..............cccccccoeieieen.. 11.222 42.046 26,69
Extremadura ........ooooveieo e 5.286 9.830 53,77
Galicia.......... 19.394 25,28
LaRioja .ooooveieis 2.368 2.384 99,33
Comunidad de Madrid .. 13.128 59.923 21,91
Regién de Murcia.......... 12.385 14.986 82,64
Com. Foral de Navarra .. 0 5.696 0,00
PaiS VaSCO ...ocooviiieiiiiec e 17.782 38,19
CeutayMelilla......ccooiiiiiiii 0 2.239 0,00
TOTAL 103.404 403.859 25,60

(a) Los datos de Baleares se refieren exclusivamente a Mahén y Manacor
(b) Actualmente, los datos de las Islas Canarias proceden sélo de Tenerife.

Para el analisis de la distribucion por Comunidades
Auténomas, se ha aplicado el test de homogeneidad (chi-
cuadrado con k-1 grados de libertad, siendo "k" el nume-
ro de &reas geograficas con datos especificados en cada pe-
riodo de tiempo). La interpretacidn del test, cuando éste es
significativo, es que la distribucion geogréfica de la preva-
lencia en el periodo estudiado es heterogénea, es decir que
existen diferencias entre las frecuencias registradas en las
distintas Comunidades.

Se han considerado estadisticamente significativos aque-
llos resultados que implican un valor de "p" inferiora 0,05.

Resultados y Discusion de los mismos
1. Prevalencia Global de Defectos Congénitos

La prevalencia neonatal de defectos congénitos detec-
tables durante los 3 primeros dias de vida en el afio 2002 fue
el 1,10% (Tabla 1), o lo que es lo mismo, 11 de cada 1.000
recién nacidos (vivos o muertos) presentaron defectos con-
génitos detectables durante las primeras 72 horas de vida.

En los datos incluidos en la Tabla 1 se refleja el paulati-
no descenso que viene experimentando dicha prevalencia
global, que ha disminuido desde el 2,22 % registrado en el
periodo 1980-1985 (periodo base o periodo de referencia
de las frecuencias al nacimiento en nuestra poblacion),
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pasando por el 1,55% en el periodo 1986-2001, y llegan-
do hasta el citado 1,10% registrado en el afio 2002. Como
ya se ha comentado en los Boletines anteriores, los datos
registrados en el periodo anterior al aio 1986 aportan la
frecuencia real de los distintos defectos congénitos al na-
cimiento, al no estar influida por la realizacién de IVEs. En
base a nuestros datos, interpretamos el descenso progre-
sivo de la prevalencia como consecuencia, fundamental-
mente, del impacto del diagndstico prenatal de alteracio-
nesy subsecuente interrupcion de una cierta proporcién de
gestaciones. No obstante, ademas del referido impacto de
las interrupciones de embarazos en los que el feto presen-
ta alteraciones, la influencia de factores y actitudes pre-
ventivas (como la planificacion de las gestaciones, la suple-
mentacién periconcepcional con acido félico, el adecuado
control médico del embarazo, la evitacion de habitos toxi-
cos como el tabaquismo o la ingestion de bebidas alcohdli-
cas, etc.) podria estar empezando a contribuir a la dismi-
nucion de la frecuencia de recién nacidos con anomalias.

2. Prevalencia Global de Defectos Congénitos
por Comunidades Auténomas y Hospitales
Colaboradores

Una de las muchas ventajas que ofrece la metodologia
del ECEMC es que al recogerse la informacion de forma uni-
forme en todos los hospitales, se pueden analizar los da-

—h—




10_vigilancia AF.gxd

06/11/2003 12:37 Pagina 64

—h—

VIGILANCIA EPIDEMIOLOGICA DE ANOMALIAS CONGENITAS EN ESPANA EN LOS ULTIMOS 23 ANOS (PERIODO 1980-2001)

tos para cada Comunidad Autbnoma e interpretar los re-
sultados de forma comparativa entre las distintas circuns-
cripciones. Esto permite tener una visién global de la si-
tuacion de los defectos congénitos en todo el pais.

Como venimos exponiendo en los anteriores Boletines
anuales, hay dos problemas que se plantean a la hora de
estudiar la frecuencia de defectos congénitos al nacimien-
to: lasIVEsy la derivacion de los embarazos de riesgo a hos-
pitales de referencia capaces de proporcionar la asisten-
cia mas adecuada a la madre y al recién nacido. Estos aspectos
han de tenerse en cuenta en la interpretacion de los re-
sultados.

En la Tabla 3 mostramos la frecuencia global de defec-
tos congénitos por Comunidades Auténomas y por hospi-
tales, en los siguientes periodos de tiempo:

1) Periodo 1980-1985: considerado como periodo de re-
ferencia o periodo basal. La frecuencia registrada du-
rante el mismo es la frecuencia base.

2) Periodo 1986-2001: si se compara la frecuencia regis-
trada en estos afos con la observada en el periodo de
referencia, la diferencia entre ambas cifras permite me-
dir el impacto de las IVEs sobre la frecuencia neonatal
de defectos congénitos.

3) El tercery ultimo periodo considerado es el afo 2002,
cuyos datos indican cudl es la frecuencia de defectos
congénitos en el Ultimo afo.

La Tabla 3 esta dividida en dos partes: la parte izquierda
muestra la frecuencia de defectos congénitos en recién na-
cidos en los tres periodos considerados, y la parte derecha
incluye la frecuencia calculada al sumar los datos disponi-
bles acerca de las IVEs a los de los recién nacidos (en los mis-
mos periodos) y al considerar los partos referidos en sus hos-
pitales de procedencia. Cada hospital esta identificado
por el numero que tiene asignado en el ECEMC (en el apar-
tado VIl del Boletin se puede consultar la lista de hospitales
participantes en el Estudio) y han sido agrupados por Au-
tonomias. Tanto en la mitad izquierda como en la mitad de-
recha de la tabla, se ha analizado si existe una tendencia
lineal creciente o decreciente de la frecuencia con el tiem-
po, aplicando el test de tendencia lineal. En la columna en
la que figura el porcentaje de casos con defectos congéni-
tos en el afo 2002, se han sefialado con un asterisco las Au-
tonomias y hospitales en los que existe un descenso lineal
estadisticamente significativo de la frecuencia a lo largo
de los tres periodos analizados, y con 2 asteriscos aquellos
en los que se observa un incremento lineal estadistica-
mente significativo.

Se han registrado datos sobre un total de 756 IVEs, pro-
cedentes de 33 hospitales ubicados en 14 Comunidades Au-
ténomasy el Principado de Andorra. Esos datos provienen
solo de los hospitales que han podido proporcionar esa in-

formacién, si bien ésta también podria estar sujeta a una no-
tificacion incompleta. De hecho, al ser muy pocos los hospi-
tales participantes en el ECEMC que aportan informacion
sobre las IVEs realizadas, el incremento de la frecuencia ne-
onatal que supone el hecho de incluir los datos sobre las IVEs
es, como se puede comprobar en la Tabla 3, muy leve. El efec-
to de las IVEs, que suponen un problema para la vigilancia
epidemiologica de las frecuencias, es alin mas devastador
para la investigacion sobre las causas de los defectos con-
génitos. Podemos resumir brevemente estos efectos:

1) Las IVEs estan dando lugar a una disminucion artificial
de la frecuencia al nacimiento.

2) Ademas, el impacto de las IVEs podria enmascarar el
efecto de la accion de algun factor ambiental que es-
tuviera produciendo un incremento desusado de di-
cha frecuencia, impidiendo asi su deteccién.

3) Los métodos utilizados para tratar de corregir las fre-
cuencias al tener en cuenta los datos de las IVEs no son
adecuados. Lo que se viene haciendo en la mayoria de
los paises [ICBDMS, 2002; EUROCAT, 2002] es sumar
la frecuencia (global o de defectos concretos) regis-
trada en las IVEs a la observada entre los recién naci-
dos. Sin embargo, al sumar los datos de las IVEs a los
de los recién nacidos, en realidad se esta sobreesti-
mando (en mayor o menor medida) la frecuencia real
que se observaria al nacimiento si no se realizaran IVEs,
segun mostraron Martinez-Frias y cols. [2000]. Eso se
debe en gran parte a que entre los embriones y fetos
con defectos congénitos es relativamente elevada la
frecuencia de abortos espontaneos y muerte intradte-
ro, por lo que una considerable proporcién de gesta-
ciones interrumpidas voluntariamente habria finaliza-
do en un aborto esponténeo si no se hubiera practicado
la interrupcion del embarazo. Por consiguiente, esos
casos que no progresarian (y que no sabemos cuantos
son) no deberian agregarse al resto para el calculo de
la frecuencia al nacimiento, y de ahf la sobreestimacion
ala que nos hemos referido mas arriba.

4) En la inmensa mayoria de los casos sometidos a una
IVE no se practican los mismos procedimientos diag-
nosticos que se aplican a los nifios recién nacidos (in-
cluyendo el estudio anatomopatoldgico, citogenético
de alta resolucion, radioldgico, bioquimico, etc.). Por
ello, la probabilidad de detectar en los productos de
las IVEs ciertas anomalias concomitantes a las detec-
tadas prenatalmente, es inferior que en los neonatos.
Generalmente sélo se constata en la historia, y no siem-
pre, el defecto mas importante detectado en el diag-
nostico prenatal.

5) No se esté registrando ningun tipo de informacion so-
bre los embarazos de fetos malformados que son ob-
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TABLA 3
PREVALENCIA DE RECIEN NACIDOS MALFORMADOS POR CENTRO Y COMUNIDAD AUTONOMA
EN TRES PERIODOS DE TIEMPO: 1980-85, 1986-2001 y 2002
RECIEN NACIDOS RECIEN NACIDOS + IVES.(a)
Y PARTOS REFERIDOS EN
CENTRO 1980-85 1986-2001 2002 CENTROS DE PROCEDENCIA
Malformados Malformados Malformados 80-85 86-2001 2002
Total Total Total
RN Ne. % RN Ne. % RN Ne. % % % %
1: - - - 7201 79 1,10 - - - - 1,01 -
6: 12444 257 2,07 33026 325 0,98 - - - 2,07 0,98 -
36: - - - 9902 78 0,79 1019 5 0,49 - 0,81 0,49
45: 20221 241 1,19 - - - - - - 1,19 - -
61: 4143 31 0,75 7630 66 0,87 - - - 0,75 0,87 -
62: 2873 91 3,17 19308 363 1,88 989 17 1,72 * 3,17 1,91 1,82*
68: - - - 27899 376 1,35 1533 12 0,78 - 1,35 0,78
70: - - - 1520 21 1,38 - - - - 1,38 -
76: - - - 2966 65 2,19 8 0 0,00 - 2,19 0,00
79: - - - 15665 183 1,17 1229 7 0,57 - 1,17 0,57
94: - - - 17504 120 0,69 2078 11 0,53 - 0,69 0,53
109: - - - 9079 88 0,97 1488 12 0,81 - 0,96 0,81
128: - - - 2224 11 0,49 - - - - 0,49 -
137: - - - - - - 182 4 2,20 - - 2,20
ANDALUCIA 39681 620 1,56 153924 1775 1,15 8526 68 0,80 * 1,56 1,16 0,81*
74: - - - 7689 122 1,59 501 5 1,00 - 1,60 0,80
90: - - - 5532 31 0,56 493 1 0,20 - 0,58 0,20
91: - - - 5687 107 1,88 505 4 0,79 - 1,86 0,79
121: - - - 342 4 1,17 - - - - 1,17 -
ARAGON - - - 19250 264 1,37 1499 10 0,67 - 1,38 0,60
17: - - - 3978 62 1,56 246 0 0,00 - 1,81 0,81
52: 2182 41 1,88 1542 29 1,88 - - - 1,88 1,88 -
53: - - - 11276 163 1,45 843 12 1,42 - 1,45 1,42
55: 2964 73 2,46 9593 169 1,76 231 2 0,87 * 2,46 1,96 0,87 *
86: - - - 2724 67 2,46 134 5 3,73 - 2,89 3,73
ASTURIAS 5146 114 2,22 29113 490 1,68 1454 19 1,31* 2,22 1,82 1,51 *
16: 2235 61 2,73 8175 190 2,32 552 8 45 2,73 2,32 1,45
130: - - - 395 14 3,54 1137 17 50 - 3,54 1,67
BALEARES (b) 2235 61 2,73 8570 204 2,38 1689 25 1,48 * 2,73 2,38 1,60 *
27: - - - 29660 427 1,44 3595 13 0,36 - 1,61 1,02
31: 3112 198 6,36 - - - - - - 6,36 - -
60: - - - 16433 265 1,61 - - - - 1,61 -

69: - - - 197 0 0,00 - - - 0,00 -
CANARIAS 3112 198 6,36 46290 692 1,49 3595 13 0,36 * 6,36 1,62 1,02*
28: - - - 35284 652 1,85 3302 66 2,00 - 2,19 2,00
126: - - - 891 24 2,69 372 9 2,42 - ,69 2,42

CANTABRIA - - - 36175 676 1,87 3674 75 2,04 - 2,20 2,04
(Sigue)

(a): No se registran todas las IVES realizadas. Por tanto, sélo se incluyen Ives de los hospitales que las envian.

(b): Los datos de Baleares se refieren a Mahén y Manacor.

* :Indica que la prevalencia al nacimiento ha experimentado un descenso lineal estadisticamente significativo a lo largo del tiempo.

** : Indica que la prevalencia al nacimiento ha experimentado un incremento lineal estadisticamente significativo a lo largo del tiempo.
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TABLA 3 (Continuacion)
PREVALENCIA DE RECIEN NACIDOS MALFORMADOS POR CENTRO Y COMUNIDAD AUTONOMA
EN TRES PERIODOS DE TIEMPO: 1980-85, 1986-2001 y 2002
RECIEN NACIDOS RECIEN NACIDOS + IVES.(a)
Y PARTOS REFERIDOS EN
CENTRO 1980-85 1986-2001 2002 CENTROS DE PROCEDENCIA
Malformados Malformados Malformados 80-85 86-2001 2002
Total —_— Total — .« Jotal
RN Ne. % RN Ne. % RN Ne. % % % %
2: 8032 76 0,95 18389 155 0,84 976 0 0,00 * 0,95 0,85 0,00 *
3: 7637 207 2,71 18313 283 1,55 1399 24 1,72 * 2,71 1,55 1,72 *
13: 21430 417 1,95 45786 866 1,89 2993 58 1,94 1,95 1,88 1,91
18: 5885 102 1,73 8842 113 1,28 542 4 0,74 * 1,73 1,28 0,92 *
19: 290 4 1,38 1497 24 1,60 762 15 1,97 1,38 1,60 1,97
20: 5306 398 7,50 12316 468 3,80 601 18 3,00 * 7,50 3,81 3,16 *
21: 4521 130 2,88 26252 407 1,55 649 12 1,85 * 2,88 1,55 1,85*
85: - - - 40144 679 1,69 2718 22 0,81 - 1,68 0,81
97: - - - 4816 47 0,98 125 0 0,00 - 1,00 0,00
CASTILLA-
LA MANCHA 53101 1334 2,51 176355 3042 1,72 10765 153 1,42 * 2,51 1,73 1,43 *
9: 8446 115 1,36 17096 155 0,91 997 9 0,90 * 1,36 0,92 0,60 *
14: 9720 82 0,84 17581 174 0,99 1016 15 1,48 0,84 0,98 1,48
38: 12794 268 2,09 29740 525 1,77 1815 36 1,98 2,09 1,74 1,88 *
40: 6839 59 0,86 - - - - - - 0,86 - -
51: 12610 493 3,91 28665 1188 4,14 1801 40 2,22 3,91 4,19 2,38
64: - - - 4021 60 1,49 - - - - 1,49 -
73: - - - 5660 82 1,45 345 2 0,58 - 1,47 0,58
84: - - - 15276 222 1,45 627 8 1,28 - 1,45 1,28
CASTILLA
Y LEON 50409 1017 2,02 118039 2406 2,04 6601 110 1,67 2,02 2,05 1,64
4: 11116 402 3,62 24780 793 3,20 1507 40 2,65* 3,62 3,35 3,04
5: 11383 224 1,97 26498 368 1,39 2303 27 117 * 1,97 1,39 1,17 *
12: 2732 89 3,26 10292 101 0,98 977 8 0,82 * 3,26 0,98 0,82 *
37: 7829 112 1,43 - - - - - - 1,43 - -
63: 2586 160 6,19 27958 572 2,05 - - - 6,19 2,54 -
75: - - - 9657 189 1,96 851 7 0,82 - 2,15 1,29
77: - - - 15296 201 1,31 1652 20 1,21 - 1,30 1,21
81: - - - 3819 185 4,84 326 22 6,75 - 5,07 6,75
82: - - - 12862 161 1,25 1098 12 1,09 - 1,26 1,00
83: - - - 655 9 1,37 122 1 0,82 - 1,37 0,82
102: - - - 710 6 0,85 97 0 0,00 - 0,85 0,00
110: - - - 3110 79 2,54 585 2 0,34 - 3,04 0,34
120: - - - 706 6 0,85 165 0 0,00 - 0,85 0,00
132: - - - 102 2 1,96 661 9 1,36 - 1,96 1,36
136: - - - - - - 154 2 1,30 - - 1,30
CATALUNA 35646 987 2,77 136445 2672 1,96 10498 150 1,43 * 2,77 2,14 1,51*
(Sigue)
(a): No se registran todas las IVES realizadas. Por tanto, solo se incluyen Ives de los hospitales que las envian.
* :Indica que la prevalencia al nacimiento ha experimentado un descenso lineal estadisticamente significativo a lo largo del tiempo.
** :Indica que la prevalencia al nacimiento ha experimentado un incremento lineal estadisticamente significativo a lo largo del tiempo.
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TABLA 3 (Continuacion)
PREVALENCIA DE RECIEN NACIDOS MALFORMADOS POR CENTRO Y COMUNIDAD AUTONOMA
EN TRES PERIODOS DE TIEMPO: 1980-85, 1986-2001 y 2002
RECIEN NACIDOS RECIEN NACIDOS + IVES. (a)
Y PARTOS REFERIDOS EN
CENTRO 1980-85 1986-2001 2002 CENTROS DE PROCEDENCIA
Malformados Malformados Malformados 80-85 86-2001 2002
Total _— Total — . Total
RN Ne. % RN Ne. % RN Ne. % % % %

33: - - - 2748 25 0,91 975 12 1,23 - 0,91 1,33

46: 15854 166 1,05 20688 51 0,25 1742 0 0,00 * 1,05 0,25 0,00 *

50: 3908 75 1,92 17420 275 1,58 1941 24 1,24 * 1,92 1,69 1,69

71: - - - 9508 129 1,36 - - - - 1,39 -

80: - - - 2326 56 2,41 - - - - 2,41 -
111 - - - 2114 31 1,47 425 7 1,65 - 1,47 1,65
116: - - - 6363 71 1,12 1414 18 1,27 - 1,12 1,27
118: - - - 441 4 0,91 - - - - 0,91 -
122: - - - 2888 13 0,45 1181 7 0,59 - 0,45 0,59
123: - - - 4301 47 1,09 757 2 0,26 - 1,09 0,26
124: - - - 5291 114 2,15 1815 13 0,72 - 2,10 0,72
125: - - - 3729 96 2,57 1637 27 1,65 - 2,57 1,65
131: - - - 239 1 0,42 152 1 0,66 - 0,42 0,66
135: - - - - - - 371 11 2,96 - - 2,96

COMUNIDAD
VALENCIANA 19762 241 1,22 78056 913 1,17 12410 122 0,98 1,22 1,20 1,06

23: 10576 95 0,90 23793 805 3,38 1511 54 3,57** 0,90 3,32 3,45**

87: - - - 28988 573 1,98 2681 30 1,12 - 1,95 1,08

98: - - - 4302 101 2,35 434 3 0,69 - 2,37 0,69

99: - - - 4602 126 2,74 - - - - 2,80 -
100: - - - 1032 14 1,36 402 " 2,74 - 1,26 2,74
104: - - - 4807 87 1,81 760 3 0,39 - 1,89 0,39

EXTREMADURA 10576 95 0,90 67524 1706 2,53 5788 101 1,74** 0,90 2,51 1,69**

24: 7996 100 1,25 7025 39 0,56 - - - 1,25 0,56 -

25: 8847 156 1,76 7514 15 0,20 1195 0 0,00 * 1,76 0,20 0,00 *

29: 29874 601 2,01 57012 786 1,38 2991 22 0,74 * 2,01 1,37 0,74 *

78: - - - 1072 34 3,17 - - - - 3,17 -

92: - - - 5463 52 0,95 - - - - 1,01 -

119: - - - 1409 26 1,85 401 3 0,75 - 1,85 0,75

127: - - - 972 0 0,00 - - - - 0,00 -

134: - - - - - - 451 6 1,33 - - 1,33
GALICIA 46717 857 1,83 80467 952 1,18 5038 31 0,62 * 1,83 1,18 0,62 *

39: 12746 476 3,73 24120 201 0,83 2083 0 0,00 * 3,73 0,83 0,00 *

129: - - - 304 9 2,96 471 21 4,46 - 2,96 4,46
LA RIOJA 12746 476 3,73 24424 210 0,86 2554 21 0,82 * 3,73 0,86 0,82 *
(Sigue)
(a): No se registran todas las IVES realizadas. Por tanto, solo se incluyen Ives de los hospitales que las envian.
* :Indica que la prevalencia al nacimiento ha experimentado un descenso lineal estadisticamente significativo a lo largo del tiempo.
** : Indica que la prevalencia al nacimiento ha experimentado un incremento lineal estadisticamente significativo a lo largo del tiempo.
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TABLA 3 (Continuacién)

PREVALENCIA DE RECIEN NACIDOS MALFORMADOS POR CENTRO Y COMUNIDAD AUTONOMA
EN TRES PERIODOS DE TIEMPO: 1980-85, 1986-2001y 2002

RECIEN NACIDOS RECIEN NACIDOS + IVES.(a)
Y PARTOS REFERIDOS EN
CENTRO 1980-85 1986-2001 2002 CENTROS DE PROCEDENCIA
Malformados Malformados Malformados 80-85 86-2001 2002
Total —_— Total ———— .« Jotal
RN Ne. % RN Ne. % RN Ne. % % % %
8: - - - 13887 106 0,76 3077 31 1,01 - 0,73 0,94
32: 12638 366 2,90 4637 98 2,1 - - - 2,90 2,11 -
34: 461 7 1,52 - - - - - - 1,52 - -
56: 11826 126 1,07 52969 671 1,27 4259 27 0,63 1,07 1,21 0,52
93: - - - 18127 142 0,78 1380 12 0,87 - 0,77 0,87
96: - - - 12500 63 0,50 - - - - 0,51 -
112: - - - 1190 16 1,34 120 0 0,00 - 1,26 0,00
113: - - - 2696 32 1,19 590 7 1,19 - 1,19 1,19
114: - - - 1610 32 1,99 - - - - 1,99 -
115: - - - 13713 191 1,39 3255 20 0,61 - 1,88 1,40
17: - - - 294 1 0,34 - - - - 0,34 -
133: - - - 447 7 1,57 3187 37 1,16 - 1,57 1,10
MADRID 24925 499 2,00 122070 1359 1.1 15868 134 0,84 * 2,00 1,14 0,95 *
30: 7673 168 2,19 20870 433 2,07 1704 23 1,35 2,19 2,08 1,35
35: 1131 1 0,97 14800 153 1,03 - - - 0,97 1,05 -
59: 2491 70 2,81 11755 336 2,86 805 16 1,99 2,81 2,87 1,99
89: - - - 72347 1028 1,42 7062 67 0,95 - 1,39 0,93
95: - - - 9284 134 1,44 1241 11 0,89 - 1,48 0,89
103: - - - 1371 11 0,80 - - - - 0,87 -
105: - - - 3462 29 0,84 980 4 0,41 - 0,84 0,41
106: - - - 508 7 1,38 - - - - 1,38 -
107: - - - 7435 18 0,24 1270 4 0,31 - 0,26 0,31
108: - - - 181 0 0,00 - - - - 0,00 -
MURCIA 11295 249 2,20 142013 2149 1,51 13062 125 0,96 * 2,20 1,51 0,95 *
15: 15566 366 2,35 25617 277 1,08 - - - 2,35 1,07 -
NAVARRA 15566 366 2,35 25617 277 1,08 - - - 2,35 1,08 -
7: 24617 919 3,73 48346 463 0,96 4271 20 0,47 * 3,73 1,00 0,47 *
41: 3254 143 4,39 - - - - - - 4,39 - -
48: 3015 42 1,39 - - - - - - 1,39 - -
54: 1849 46 2,49 - - - - - - 2,49 - -
57: 15571 161 1,03 - - - - - - 1,03 - -
58: 2863 55 1,92 20038 292 1,46 2368 14 0,59 * 1,92 1,46 0,59 *
65: 266 8 3,01 1337 " 0,82 - - - 3,01 0,82 -

66: 38 0 0,00 8125 239 2,94 624 20 3,21 0,00 2,98 3,21
palsvasco 51473 1374 2,67 77846 1005 1,29 7263 54 0,74 * 2,67 1,32 0,74 *
101: - - - 3132 31 0,99 670 9 1,34 - 1,02 1,34

ANDORRA - - - 3132 31 0,99 670 9 1,34 - 1,02 1,34
TOTAL
ECEMC: 382390 8488 2,22 1345310 20823 1,55 110954 1220 1,10* 2,22 1,59 1,15*

(a): No se registran todas las IVES realizadas. Por tanto, sélo se incluyen lves de los hospitales que las envian.
* :Indica que la prevalencia al nacimiento ha experimentado un descenso lineal estadisticamente significativo a lo largo del tiempo.
** : Indica que la prevalencia al nacimiento ha experimentado un incremento lineal estadisticamente significativo a lo largo del tiempo.
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jeto de una IVE. Esto va a dificultar no sélo la investi-
gacion sobre potenciales teratégenos, sino la infor-
macion que se va a ofrecer a la pareja sobre los posi-
bles riesgos de repeticion del problema.

Por lo que respecta a la frecuencia concreta registrada
en cada uno de los hospitales que colaboran con el ECEMC,
y en las Comunidades Auténomas en las que se ubican, ci-
fiéndonos a los datos referidos exclusivamente a los recién
nacidos (parte izquierda de la tabla), tenemos que conside-
rar que en todo registro de base hospitalaria (como el ECEMC),
la informacién disponible depende del tipo de hospitales
gue aportan datos al mismo, puesto que esta clase de re-
gistros no suele tener cobertura total de los nacimientos
ocurridos en un pafs. Es frecuente que los embarazos en los
gue concurre alguna circunstancia que pueda complicar la
gestacion o el parto (la edad materna avanzada, ciertas en-
fermedades crénicas maternas, determinadas afecciones
agudas padecidas por la madre durante el embarazo, el tra-
tamiento materno con algunos medicamentos, las gesta-
ciones multiples, defectos fetales, etc.), sean derivados a los
denominados servicios o unidades de alto riesgo. Dichos
servicios se encuentran centralizados en determinados hos-
pitales, en los cuales se puede proporcionar una asistencia
adecuada a la madre y al recién nacido. Por ello, dado que
no todos los hospitales de Espafia colaboran con el ECEMC,
desde hace ya mas de 8 anos, se viene registrando infor-
macion sobre si el parto fue referido o no desde otro hos-
pital. Se pueden dar las siguientes situaciones:

1)Sien una Comunidad Auténoma colaboran con el
ECEMC tanto el hospital (u hospitales) al que son re-
feridos los embarazos de riesgo y sus partos (hospital
de referencia), como los hospitales de los que proce-
den los mismos, la frecuencia global observada en esa
Autonomia no se vera alterada por el hecho de que se
estén derivando partos de unos a otros hospitales, pues-
to que la mayor frecuencia registrada en los hospitales
de referencia se ve compensada por la menor frecuencia
observada en el resto de hospitales de la zona.

2)Si en una Autonomia colabora el hospital de referen-
ciay no lo hacen todos los hospitales que estan refi-
riendo partos al primero, la frecuencia de defectos con-
génitos que se registrara en dicha Comunidad sera
relativamente alta.

3)Finalmente, si en una circunscripcion autonémica no
colabora el hospital de referenciay si lo hacen los hos-
pitales que refieren partos al mismo, se registrara una
frecuencia relativamente baja de niflos con defectos
congénitos en esa Autonomia.

Una vez comentados los problemas que deben tenerse
en cuenta, podemos destacar los siguientes resultados:
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1)En 11 de las 17 Autonomias se objetiva un descenso
lineal estadisticamente significativo de la pre-
valencia global de recién nacidos con defectos
congénitos.

2) Ademas de esas 11 Comunidades, en otras 3 (Aragén,
Castillay Leon, y la Comunidad Valenciana), la fre-
cuencia también ha ido disminuyendo a lo largo del
tiempo, aunque sin alcanzar significacion estadistica
por el momento.

3)En el aflo 2002 no fue posible la colaboracion con el
ECEMC de ningun hospital de la Comunidad Foral de
Navarra, pero la tendencia observada hasta el afo 1999
era también de descenso.

4) El Unico incremento lineal estadisticamente significa-
tivo de la frecuencia global de nifios con defectos con-
génitos se ha producido en Extremadura. Dicho incre-
mento, que ya se ha puesto de manifiesto en anteriores
ediciones del Boletin del ECEMC, no parece ser debi-
do al aumento exclusivo de patologias concretas, se-
gun se ha podido comprobar. Podria atribuirse a la con-
siderable mejora en la atencién neonatal en esta
Autonomia en los Ultimos tiempos, lo que posibilita
la atencion en la propia regién de los embarazos de
riesgoy de los nifios que nacen con problemas, sin ne-
cesidad de derivarlos a otras zonas con mejores dota-
ciones asistenciales, como ocurria hasta hace unos
afnos. Por otra parte, sabemos que en la mayoria de los
hospitales de Extremadura que colaboran con el ECEMC
se estd haciendo en los Ultimos afos una rigurosa de-
teccion de alteraciones en los nifos recién nacidos, re-
alizdndose una muy buena recogida de defectos me-
nores, aspectos muy importantes también para llegar
a un diagnostico.

5)En Cantabria se aprecia un leve incremento en la fre-
cuencia neonatal en el Ultimo afo, que no llega a ser
estadisticamente significativo. No se ha observado que
dicho incremento se haya producido Unicamente a ex-
pensas de ciertos defectos y, posiblemente, sea debi-
do a una oscilacién muestral. No obstante, aunque el
aumento de la frecuencia ha sido muy leve, como la vi-
gilancia es permanente, se podra determinar mejor si
€s 0 No una oscilacién transitoria por la muestra.

6) En el Principado de Andorra se aprecia un ligero incre-
mento de la prevalencia neonatal de defectos congé-
nitos en el ano 2002 con respecto al periodo previo.
Ello es debido a que tras su reincorporacion al Estu-
dio en Febrero de 2002, se est4 llevando a cabo (en el
Unico hospital del Principado que colabora con el ECEMC)
una mejor identificacion de defectos congénitos en los
recién nacidos.
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7)Con respecto al estudio de la tendencia lineal en ca-
da uno de los hospitales que colaboran, en muchos
de ellos es patente el descenso significativo que se de-
tecta en los datos globales, y muchos otros comparten
esa tendencia pero sin llegar auin a alcanzar el nivel de
significacion estadistica. Soélo en el hospital San Pedro
de Alcantara, de Caceres, se ha objetivado una ten-
dencia lineal creciente estadisticamente significativa.
La explicacion es, en parte, la comentada en el punto
4° de este mismo epigrafe, pero también hay que tener
en cuenta que la recogida de informacion que se esta
realizando en los Ultimos afnos es mucho mejor que la
que se hizo en el periodo 1980-1985, que adem4s abar-
caba una muestra pequena de recién nacidos.

8) Por lo que se refiere al estudio de la prevalencia co-
rregida al incluir las IVEs junto a los nacimientos
y al contabilizar los partos referidos en los hos-
pitales de los que proceden, ya hemos sefialado que
el descenso lineal estadisticamente significativo que se
observaba en los datos sobre recién nacidos sigue sien-
do patente, aunque es algo menos acusado. De hecho,
en los centros que envian informacién mas exhaustiva
sobre todas las IVEs realizadas (i.e. el Hospital Dr. True-
ta, de Girona), como era de esperar la tendencia de
descenso observada entre los recién nacidos deja de
ser estadisticamente significativa al considerar la pre-
valencia corregida.

3. Prevalencia al Nacimiento de Defectos
Congénitos Seleccionados

En la Tabla 4 se incluye la prevalencia al nacimiento de
33 defectos congénitos seleccionados en base a dos crite-
rios: la frecuencia relativamente elevada que presentan al
nacimiento, o la considerable morbi-mortalidad que pro-
vocan. Para cada defecto, se detalla la frecuencia registra-
da enlos 3 periodos que se vienen considerando a lo largo
de este capitulo.

Algunos de los defectos seleccionados e incluidos en
la Tabla 4 son, en realidad, grupos de defectos (es el caso de
las cardiopatias y anomalias de los grandes vasos, los an-
giomas cutaneos, los nevus, las reducciones de extremida-
des, etc.). Los defectos aparecen en la tabla por orden de-
creciente de frecuencia, teniendo en cuenta la cifra registrada
en el ano 2002. Se incluye en la tabla (para cada defectoy
en cada uno de los tres periodos estudiados) el nimero de
casos registrados, la prevalencia que ese nimero represen-
ta por cada 10.000 recién nacidos, y los limites de confian-
za de dicha prevalencia al 95%. Los limites de confianza in-
dican dentro de qué rango puede oscilar la frecuencia
poblacional de cada anomalia, dependiendo del tamafio de

la muestra. Cuando se comparan dos frecuencias, si se im-
brican sus intervalos de confianza, no se puede considerar
que haya diferencias estadisticamente significativas entre
ambas. Si, por el contrario, dichos intervalos no se solapan,
es posible concluir que dichas frecuencias son significativa-
mente distintas.

Entre los defectos seleccionados, los més frecuentes en
el aflo 2002 fueron los siguientes: /as cardiopatias congé-
nitas (incluyendo las alteraciones de los grandes vasos) (14,42
casos por cada 10.000 nacimientos en el ano 2002), e/ hi-
pospadias (12,98 por 10.000) y e/ sindrome de Down (8,20
por 10.000).

En el estudio de las tendencias, se han observado los si-
guientes resultados: un descenso significativo para 22 de
los 33 defectos seleccionados, un incremento estadistica-
mente significativo de la frecuencia para 2 de ellos, y para
9 defectos no se aprecia ninguna tendencia significativa:

1) Defectos cuya frecuencia ha disminuido de for-
ma estadisticamente significativa: Esta disminu-
cion se ha observado en los siguientes 22 de los 33 de-
fectos seleccionados: hipospadias, sindrome de Down,
angiomas cutaneos, apéndice preauricular, nevus, po-
lidactilia/polisindactilia postaxial, labio leporino (con o
sin paladar hendido), fisura del paladar, microgna-
tia/retrognatia, defectos por reduccion de extremi-
dades, sindactilia, malposiciones severas de los pies
(excluyendo pie zambo), anoftalmia/microftalmia, mi-
crocefalia, espina bifida, agenesia/hernia diafragma-
tica, onfalocele, encefalocele, genitales ambiguos,
anencefalia, defectos de la pared corporal (excluyen-
do grastrosquisis y onfalocele) y agenesia renal bilate-
ral. La mayoria de esos descensos son atribuibles al im-
pacto de las IVEs sobre la frecuencia al nacimiento.

2) Defectos cuya prevalencia al nacimiento no ha va-
riado de forma estadisticamente significativa: No
se han observado tendencias significativas para los
siguientes 9 defectos congénitos: pie zambo severo,
anotia/microtia, hidrocefalia, atresia/estenosis de
ano/recto, atresia/estenosis de eséfago, polidacti-
lia/polisindactilia preaxial, resto de formas de polidac-
tilia/polisindactilia (excluyendo pre y postaxial), dis-
plasia renal y gastrosquisis.

3)Defectos cuya frecuencia ha aumentado signifi-
cativamente a lo largo del tiempo: Los Unicos de-
fectos cuya frecuencia se ha visto incrementada han
sido /as cardiopatias/alteraciones de los grandes vasos
y la agenesia renal unilateral. Interpretamos estos in-
crementos como el resultado de la mejora, diversifica-
ciéon y uso generalizado de las técnicas diagnosticas,
tanto pre como postnatales. En este caso, la ultraso-
nografia permite la deteccién de alteraciones que
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TABLA 4
PREVALENCIA GLOBAL DE 33 DEFECTOS CONGENITOS DIAGNOSTICADOS DURANTE LOS TRES PRIMEROS DiAS DE VIDA,
EN TRES PERIODOS DE TIEMPO: 1980-1985,1986-2001 Y 2002
1980-1985 1986-2001 2002
Por Por Por

DEFECTO N.° 10.000 LC95% N.© 10.000 LC95% N.© 10.000 LC95%
Cardiopatias/Anomalias grandes vasos ** .. 318 8,32 (7,43-9,26) 2181 16,21 (15,54 - 16,90) 160 14,42 (12,27 -16,74)
Hipospadias * .........ccvviiiiciiiciee 18,10 (16,77-19,47) 2128 15,82 (15,15-16,50) 144 12,98 (10,95-15,18)
Sindrome de Down * 14,78 (13,58-16,02) 1578 11,73 (11,16-12,32) 91 8,20 (6,60-9,97)
Angiomas cutaneos * 13,10 (11,98-14,27) 1234 9,17 (8,67 -9,69) 83 7,48 (5,96-9,18)
Apéndice preauricular * . ... 481 12,58 (11,48-13,73) 1353 10,06 (9,53-10,60) 72 6,49 (5,08-8,07)
Nevus * . 404 10,57 (9,56-11,62) 870 6,47 (6,04 -6,90) 53 4,78 (3,58-6,15)
Polidactilia/Polisindactilia

postaxial (5° dedo) * . 277 7,24 (6,42-8,12) 758 5,63 (5,24 -6,04) 53 4,78 (3,58-6,15)
Labio leporino + fisura paladar * .. 6,43 (5,65-7,26) 707 5,26 (4,88-5,65) 51 4,60 (3,42-5,94)
Fisura del paladar * 5,20 (4,51-5,95) 587 4,36 (4,02-4,72) 46 4,15 (3,03-5,43)
Micrognatia o retrognatia * . 246 6,43 (5,65-7,26) 814 6,05 (5,64-6,47) 45 4,06 (2,96-5,33)
Reduccion de extremidades * ... . 272 7,11 (6,29-7,98) 834 6,20 (5,79-6,63) 41 3,70 (2,65-4,91)
Pie zambo mayor (a) 5,44 (4,73-6,20) 725 5,39 (5,00-5,79) 40 3,61 (2,57-4,81)
Sindactilia * . 301 7,87 (7,01-8,79) 668 4,97 (4,60-5,35) 32 2,88 (1,97-3,97)
Anotia/Microtia (b) .. 68 1,78 (1,38-2,23) 182 1,35 (1,16 -1,56) 26 2,34 (1,53-3,33)
Hidrocefalia ............ 148 3,87 (3,27-4,52) 550 4,09 (3,75-4,44) 21 1,89 (1,17-2,79)
Atresia/estenosis de ano/recto ... ... 97 2,54 (2,06-3,07) 289 2,15 (1,91-2,40) 20 1,80 (1,10-2,78)
Atresia/estenosis de es6fago ...........c..c....... 88 2,30 (1,85-2,81) 247 1,84 (1,61-2,07) 19 1,71 (1,03-2,67)
Polidactilia/Polisindactilia

preaxial (1°dedo)........coovvvereiriicin 90 2,35 (1,89-2,86) 376 2,79 (2,52-3,08) 17 1,53 (0,89 -2,45)
Otras malposiciones mayores del pie (@) * .. 168 4,39 (3,75-5,08) 357 2,65 (2,39-2,94) 13 117 (0,62 -2,00)
Resto Polidactilia/Polisindactilia ... 36 0,94 (0,66-1,27) 142 1,06 (0,89-1,24) 13 1,17 (0,62-2,00)
Agenesia renal unilateral ** .. 22 0,58 (0,36-0,84) 139 1,03 (0,87-1,21) 13 1,17 (0,62 -2,00)
Anoftalmia o microftalmia * 94 2,46 (1,99-2,98) 232 1,72 (1,51-1,95) 12 1,08 (0,56 - 1,89)
Microcefalia * 81 2,12 (1,68-2,60) 254 1,89 (1,66-2,13) 1 0,99 (0,49-1,77)
Espina bifida * .. 181 4,73 (4,07 - 5,45) 401 2,98 (2,70-3,28) 8 0,72 0,31-1,42)
Hernia o agenesia diafragmatica * 107 2,80 (2,29-3,35) 236 1,75 (1,54-1,99) 6 0,54 (0,20-1,18)
Onfalocele * ...... 65 1,70 (1,31-2,14) 134 1,00 (0,83-1,17) 5 0,45 (0,15-1,05)
Displasia renal.... 34 0,89 (0,62-1,21) 132 0,98 (0,82-1,16) 5 0,45 (0,15-1,05)
Encefalocele * 49 1,28 (0,95-1,67) 73 0,54 (0,43-0,67) 4 0,36 (0,10-0,92)
Genitales ambiguos * .. 41 1,07 (0,77 -1,43) 109 0,81 (0,67-0,97) 2 0,18 (0,02-0,65)
Gastrosquisis . 21 0,55 (0,34-0,81) 54 0,40 (0,30-0,52) 2 0,18 (0,02-0,65)
Anencefalia * ... 178 4,65 (4,00-5,36) 132 0,98 (0,82-1,16) 1 0,09 (0,00-0,50)
Defecto de la pared corporal (c) * . 13 0,34 (0,18-0,58) 20 0,15 (0,09-0,23) 0 0,00 (0,00-0,33)
Agenesia renal bilateral * ... 22 0,58 (0,36-0,84) 59 0,44 (0,33-0,56) 0 0,00 (0,00 -0,33)
LC: Limites de confianza.
(a): Reductible/s pasivamente (mediante maniobras) o irreductible/s.
(b): Anotia/Microtia con atresia o estenosis del conducto auditivo.
(c): Tradicionalmente denominado " celosomia/pleurosomia*”.
*: Tendencia lineal decreciente estadisticamente significativa.
**: Tendencia lineal creciente estadisticamente significativa.

antes pasaban desapercibidas al nacimiento (como cier-
tas cardiopatias) o incluso durante toda la vida (como
la agenesia renal unilateral). La prevalencia neonatal
de alteraciones cardiovasculares registrada en el afio
2002, esinferior a la observada en el periodo anterior,
si bien es muestralmente mayor que la observada en
el afo 2001 [Rodriguez-Pinilla y cols., 2002]. No obs-
tante, se esta poniendo de manifiesto que la frecuen-
cia de estas patologias ya empieza a experimentar un
leve descenso entre los neonatos, como consecuencia
del diagnéstico prenatal y la subsecuente IVE.

BOLETIN DEL ECEMC: Revista de Dismorfologia y Epidemiologia. Serie V. n° 2, 2003. ISSN: 0210-3893

4)Defectos cuya frecuencia aumento (de forma

estadisticamente no significativa) después de la
aprobacion de las IVEs: Ademas de las cardiopatias
y la agenesia renal unilateral, existen varios defectos
cuya prevalencia al nacimiento aumenté en el periodo
1986-2001, con respecto a su frecuencia basal, aun
sin alcanzar dicho aumento significacién estadistica.
Es el caso de la hidrocefalia y |a displasia renal. Estas al-
teraciones son otros ejemplos de defectos que antes
no se solian diagnosticar a no ser que tuvieran algu-
na manifestacién clinica.
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4. Anélisis Secular de la Prevalencia
al Nacimiento de Defectos Congénitos
Seleccionados

En el anélisis secular de la prevalencia al nacimiento de
las anomalias del desarrollo, se trata de observar cobmo es
la distribucién de sus frecuencias a lo largo del tiempo, con
el fin de detectar incrementos o descensos inusuales de la
misma con objeto de intentar identificar los posibles agen-
tes determinantes de dicha distribucion. Asi, sien un me-
dio se introdujera un factor capaz de alterar el desarrollo pre-
natal, dando lugar a anomalias en el feto, la frecuencia de
tales alteraciones se veria incrementada. Del mismo modo,
si en un momento dado la frecuencia descendiera, una vez
excluidas las razones metodoldgicas, habria que conside-
rar que ese descenso podria ser consecuencia de la intro-
duccion de factores o agentes preventivos, que interesa iden-
tificar para que se puedan establecer medidas oportunas.

De los 33 defectos analizados en el punto anterior, he-
mos seleccionado 16, que son los que habitualmente se
someten a vigilancia en los registros de defectos congéni-
tos de otros paises, y que son: anencefalia, espina bifida,
encefalocele, hidrocefalia, anoftalmia/microftalmia, ano-
tia/microtia, fisura del paladar, labio leporino (con o sin pa-
ladar hendido), atresia/estenosis de eséfago, hernia dia-
fragmética, atresialestenosis de ano/recto, hipospadias,
onfalocele, gastrosquisis, defectos por reduccién de ex-
tremidades y sindrome de Down. Para cada uno de estos
defectos se ha representado en la serie de GRAFICAS 1 la
distribucion por anos de su frecuencia al nacimiento. En
las Graficas-1 estan representadas, para cada defectoy de
forma independiente, la distribucién del total de casos, la
de los casos aislados y la de los polimalformados (no sin-
drémicos). Para el sindrome de Down se ha representado
la distribucién anual del total de casos junto a los que fue-
ron hijos de madres mayores de 34 afios por una parte, y
menores de 35 por otra. En todas las gréaficas figuran: en
el eje de abscisas (eje horizontal) los distintos afos del
estudio a partir del periodo basal (1980-1985), incluido
como un solo punto en dicho eje, y en el eje de ordenadas
(eje vertical) la escala de frecuencia expresada en tanto por
cada 10.000 recién nacidos. A partir de 1985, los descen-
sos registrados para aquellos defectos que son detecta-
bles prenatalmente, se considera que son esencialmente
debidos, al menos en parte, a la interrupcion de una cier-
ta proporcion de gestaciones en las que se diagnosticaron
esos defectos.

La distribucion secular de la frecuencia de los defectos
seleccionados se ha estudiado mediante un analisis de re-
gresion lineal. Cuando el resultado era estadisticamente sig-
nificativo, se especifica el valor de la chi-cuadrado, el valor

de p, y el de la pendiente ("b") de la recta a la cual se ajus-
ta la distribucion que, si es positivo indica que existe una ten-
dencia creciente en el tiempo, y si es negativo indica que
la frecuencia tiende a disminuir a lo largo de los afnos. La
magnitud del valor absoluto de b nos informa sobre la ver-
ticalidad del descenso o del incremento de la frecuencia. Al
pie de cada gréafica se han detallado los resultados de dicho
andlisis y en todas las gréficas, independientemente de que
exista, o0 no, una tendencia significativa, figura el valor de
(b) de la pendiente de la recta a la cual se ajusta la distribu-
cion del total de casos.

Si centramos nuestra atencion en el valor de b, se de-
duce que la distribucion secular del total de casos ha dismi-
nuido a lo largo del periodo analizado para todos los de-
fectos estudiados, que llegan a alcanzar nivel de significacion
estadistica para 12 de los 16 defectos: anencefalia, espina
bifida, encefalocele, hidrocefalia, anoftalmia/microftalmia,
fisura del paladar, labio leporino (con o sin paladar hendli-
do), hernia diafragmética, hipospadias, onfalocele, defec-
tos por reduccion de extremidades y sindrome de Down. Si
observamos mas detalladamente los valores de b, la con-
clusién es que el defecto cuya frecuencia al nacimiento ha
experimentado un descenso mas acusado (el valor absolu-
to de b es el mas elevado), es el sindrome de Down, con
una disminucién media anual, para el total de casos, de prac-
ticamente 4 nifios con el sindrome por cada 100.000 naci-
mientos (0,39 por 10.000). Sin embargo, esa tendencia es
casi exclusivamente debida a la reduccion del numero de
casos cuyas madres son mayores de 34 afios, en las que el
descenso se cuantifica en casi 35 casos por cada 100.000
nacimientos. Se objetiva también un leve pero significati-
vo descenso (1 por 100.000) en los hijos de madres jovenes
(con menos de 35 afos), que muy probablemente es con-
secuencia del diagndstico prenatal del tamafio de pliegue
nucal y de los resultados del cribado bioquimico materno.
Con respecto al hipospadias, su distribucion secular es muy
peculiar, ya que se mantuvo en un nivel préximo a su fre-
cuencia basal hasta el afio 1995, pero a partir de dicho ario,
experimenté un descenso brusco y nuevamente se ha si-
tuado en un nivel en el que parece haberse estabilizado, sin
que por el momento se haya podido encontrar una causa
para tales variaciones, aunque se han descartado proble-
mas de tipo metodoldgico.

5. Analisis Témporo-Espacial de la Prevalencia
al Nacimiento de los Defectos Congénitos
Seleccionados

Enlas Tablas 5 a 10 se muestran las cifras de prevalencia
de 18 defectos congénitos seleccionados (con los criterios
ya mencionados), registradas en cada Comunidad Auté-
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GRAFICAS 1

ANALI§IS SECULAR DE LA PREVALENCIA POR 10.000 DE LOS DEFECTOS
CONGENITOS SELECCIONADOS. PERIODO ESTUDIADO: 1980 - 2002

= Aislados
= Asociados
Total

o Frecuencia por 10.000

ANENCEFALIA

=N

0 T Y
1980-85 87 89

— Aislada:

——— Asociada:

Total:

91 93 95 97 99 01

X*, =223,00; p<0,000001
b(0/000) = - 0,23
X*,=19,11; p=0,00001
b(0/000) = - 0,02

X’, = 243,63 ; p<0,000001
b(0/000) = - 0,26

ESPINA BiFIDA

o Frecuencia por 10.000

VAN
RSN
\,\&“

0
1980-85 87 89 91 93 95 97 99 01

X, =69,78 ; p<0,000001

b(0/000) = - 0,17

—— Asociada: X', = 13,64 ; p=0,0002
b(0/000) = - 0,04

Total: sz =92,47 ; p<0,000001

b(0/000) = - 0,22

— Aislada:

ENCEFALOCELE

< Frecuencia por 10.000

1980-85 87 89

—— Aislado:

— Total:

——— Asociado:

X’, =16,52 ; p=0,00005
b(0/000) = - 0,03

X', =577 ; p=0,02
b(0/000) = - 0,01

X?, =34,97 ; p<0,000001
b(0/000) = - 0,06

HIDROCEFALIA

0 Frecuencia por 10.000

AN
N
e T

1980-85 87 8 91 93 95 97 99 01

X’, =30,44 ; p<0,000001
b(0/000) = - 0,06
Total: ><21 =20,85; p<0,000001
b(0/000) = - 0,11

—— Aislada:
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GRAFICAS 1 (continuacion)

ANALISIS SECULAR DE LA PREVALENCIA POR 10.000 DE LOS DEFECTOS —— Aeados
CONGENITOS SELECCIONADOS. PERIODO ESTUDIADO: 1980 - 2002 ——  Asociados
— Total
ANOFTALMIA / MICROFTALMIA ANOTIA / MICROTIA
< Frecuencia por 10.000 < Frecuencia por 10.000
4 4
3 3

5 /\v/\v/\ A 5 . A /
VA VASNGER RIS )

1980-85 87 89 91 93 95 97 99 01 1980-85 87 8 91 93 95 97 99 01
Asociada: )<Z1 =19,94; p=0,000008 — Total: b(0/000) = - 0,005
b(0/000) = - 0,06
Total: XZ1 =25,25; p<0,000001

b(0/000) = - 0,09

FISURA DEL PALADAR LABIO LEPORINO =+ F. PALADAR
o Frecuencia por 10.000 0 Frecuencia por 10.000
8 8
6 [\ 6 \\’_J/A\V/\
4 \ / WAVA 4 \v/\ /\\[A\/\/ \\/
2 \/\—/’% 2
0 T T T T T T T T 0 T T T T T T T T
1980-85 87 89 91 93 95 97 99 01 1980-85 87 89 91 93 95 97 99 01
. 2
—— Aislado: X, =3,96; p=0,047 —— Aislado:  X°, =8,64; p=0,002
b(0/000) = - 0,04 b(0/000) = - 0,07
— Total: X2, =8,21; p= 0,004 —— Asociado: X*,=9,39; p=0,002
b(0/000) = - 0,08 b(0/000) = - 0,04

Total: ><21 =22,21; p<0,000001
b(0/000) =- 0,14
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GRAFICAS 1 (continuacion)

ANALI§IS SECULAR DE LA PREVALENCIA POR 10.000 DE LOS DEFECTOS
CONGENITOS SELECCIONADOS. PERIODO ESTUDIADO: 1980 - 2002

= Aislados
= Asociados
Total

ATR./ESTENOSIS DE ESOFAGO

< Frecuencia por 10.000

/NN
N\~

M ALDANR

0 T T T T T T T T
1980-85 87 89 91 93 95 97 99 01

— Total: b(0/000) = - 0,03

HERNIA DIAFRAGMATICA

s Frecuencia por 10.000

3 A

2\/\/\/\_/A\
o\/\/\/\—\_tv\w

1980-85 87 89 91 93 95 97 99 01

—— Aislada:  X’, = 22,45 ; p<0,000001
b(0/000) = - 0,07

—— Asociada: X’ = 17,98 ; p=0,00002
b(0/000) = - 0,04

Total: ><21 = 39,74 ; p<0,000001
b(0/000) = - 0,11

ATR./ESTENOSIS DE ANO/RECTO

< Frecuencia por 10.000

3
J
>
>

0 T T T T T T T T
1980-85 87 89 91 93 95 97 99 01

Total: b(0/000) = - 0,02

HIPOSPADIAS

Frecuencia por 10.000

|

25

20

O\/\/—’\/\—\/\

1980-85 87 89 91 93 95 97 99 01

= Aislado: XZ1 = 45,86 ; p<0,000001
b(0/000) =- 0,33

—— Total: X’, = 43,81 ; p<0,000001
b(0/000) = - 0,34
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GRAFICAS 1 (continuacion)

76

ANALISIS SECULAR DE LA PREVALENCIA POR 10.000 DE LOS DEFECTOS T piados
CONGENITOS SELECCIONADOS. PERIODO ESTUDIADO: 1980 - 2002 — Asociados
— Tota

ONFALOCELE GASTROSQUISIS
< Frecuencia por 10.000 < Frecuencia por 10.000
4 4
3 3
2 \/A\ /\ 2
"< \/\//\ !
0 AL T NS 0 \/\/\/1}4\\4\

1980-85 87 89 91 93 95 97 99 01

—— Aislado:  X’, =5,37; p=0,02
b(0/000) = - 0,02

Asociado: X°, = 17,62 ; p=0,00003
b(0/000) = - 0,03

Total: >(Z1 =29,01; p<0,000001
b(0/000) = - 0,07

1980-85 87 89 91 93 95 97 99 01

Total: b(0/000) = - 0,01

REDUCCION DE EXTREMIDADES

o Frecuencia por 10.000

80
8
ANV AVAS "
40 AN
: Y \ 2 v
0 - - - - - - - - 0 T T T T T T T T

1980-85 87 89 91 93 95 97 99 01

—— Aislados: X, = 15,05 ; p=0,0001
b(0/000) = - 0,08

Total: ><21 =21,46; p<0,000001
b(0/000) =- 0,15

1980-85 87 89 91 93 95 97 99 01

SINDROME DE DOWN

Frecuencia por 10.000

— EM <35 Afos: XZ1 =8,59; p=0,003
b(0/000) =- 0,11
——— EM >34 Afos: sz =258,10; p<0,000001
b(0/000) = - 3,47
Total: XZ1 =80,18 ; p<0,000001
b(0/000) = - 0,39

EM: Edad Materna
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nomay en los 3 periodos de tiempo que venimos anali-
zando a lo largo de este capitulo. De este modo, obtene-
mos una distribucion témporo-espacial de dicha prevalen-
cia. En cada una de las 6 tablas figuran los datos correspondientes
a 3 delos defectos. Para su estudio se ha aplicado en primer
lugar el test de homogeneidad geografica en cada periodo
(andlisis o comparacion vertical de los datos), cuyos resul-
tados se indican en la parte inferior de las tablas para cada
defecto en cada periodo (chi-cuadrado con k-1 grados de
libertad). Cuando el test es significativo se indica con un sig-
no "+" enlabase de la tabla, y significa que la distribucién
geogréfica de la frecuencia en el periodo estudiado es he-
terogénea, por lo que existen diferencias entre las fre-
cuencias registradas en las distintas Comunidades.

En cuanto a la distribucion de las frecuencias a lo largo
de los tres periodos de tiempo dentro de cada Autonomia,
se ha analizado la tendencia lineal. A la derecha de la pre-
valencia registrada en el aflo 2002, se han marcado con
un asterisco las Comunidades en las que la prevalencia ha
descendido de forma lineal y estadisticamente significativa
alolargo del tiempo, y con 2 asteriscos las Autonomias en
las que la tendencia ha sido de incremento estadisticamen-
te significativo a lo largo del tiempo.

Como se puede apreciar en las Tablas 5 a 10, la preva-
lencia global de 13 de los 18 defectos ha disminuido de
forma estadisticamente significativa (anencefalia, es-
pina bifida, encefalocele, anoftalmia/microftalmia, fisura
palatina, labio leporino, hernia diafragmatica, agenesia re-
nal bilateral, onfalocele, otros defectos de la pared corpo-
ral -excluyendo gastrosquisis-, defectos por reduccion de
extremidades, sindrome de Down e hipospadias). Entre
los defectos seleccionados no se ha encontrado ninguno
cuya prevalencia global haya sufrido un incremento secu-
lar estadisticamente significativo. Si comparamos los re-
sultados de las Tablas 5 a 10 con los datos que representa-
bamos en la serie de Graficas-1, podemos observar que en
el caso de la hidrocefalia, este tipo de analisis ha resultado
ser menos sensible que el analisis secular afio a afio a la ho-
ra de detectar tendencias que no son muy acusadas, pues-
to que al aplicar el test de tendencia lineal a los datos dis-
tribuidos afo a afo (Graficas-1) se observaba un descenso
significativo, que queda en cierto modo "enmascarado” al
agrupar los datos en solo 3 periodos (Tabla 6). En cuanto a
los datos concretos de las diversas Comunidades, podemos
destacar varios aspectos:

1)El nimero de CC.AA. que muestran un descenso sig-
nificativo de la frecuencia de ciertos defectos es cada
vez mayor. Asf, por lo que respecta a la frecuencia de
espina bifida (Tabla 5), ya es significativo el descenso
en 7 de las Comunidades; la de hernia diafragma-
tica, ha descendido significativamente en 4 Autono-
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mias (Tabla 7); la de los defectos por reduccion de
extremidades muestra un descenso significativo en
5 Comunidades (Tabla 10), y el sindrome de Down
en 7 circunscripciones autonémicas (Tabla 10).

2)Elincremento significativo de la prevalencia de ano-
tia/microtia en la Comunidad Valenciana (Tabla 6) es
atribuible al nacimiento de 7 casos en el afio 2002, que
aparentemente no compartian ninguna caracteristica.
No obstante, la frecuencia registrada en 2002 en di-
cha Comunidad, no difiere significativamente de la ob-
servada para el total del ECEMC y no es posible des-
cartar que se trate de una simple oscilacion muestral,
que se identificaria en el siguiente anélisis de vigilan-
cia.

3)En relacion con el aumento significativo en la preva-
lencia neonatal de fisura palatina registrado en el
Principado de Andorra (Tabla 7), puede estar motiva-
do porque el periodo anterior en el cual se dispone
de datos de esta zona tiene un tamafio muestral muy
pequeno, por lo que las variaciones con respecto a esos
datos no son muy valorables. Ademas, el incremento
se basa en el nacimiento de un solo caso en el afo 2002,
que ademas tenfa una hermana anterior con Uvula
bifida (que se considera como una expresion menor
del defecto), lo cual podria ser indicativo de un com-
ponente genético.

4)Por lo que respecta al incremento de la prevalencia
de atresia/estenosis de es6fago detectado en Can-
tabria (Tabla 8), es atribuible al nacimiento de 2 casos
en el ano 2002 en dicha Comunidad, pero al revisar
detalladamente sus historias no se ha encontrado nin-
guna caracteristica comun o llamativa que pudiera con-
siderarse relacionada con la aparicién del defecto, por
lo que podria ser una oscilacion muestral.

5)La prevalencia de gastrosquisis registrada en Can-
tabria en el ano 2002 experimentoé un incremento sig-
nificativo con respecto al periodo previo (en el ECEMC
se dispone de datos de esta Comunidad desde 1989)
(Tabla 9), pero dicho incremento es atribuible al naci-
miento de un solo caso en el afio 2002, hijo de una mu-
jer de 19 afios, siendo conocida la relaciéon de este
defecto con las edades maternas muy jévenes.

Para poder hacer el andlisis combinado de la frecuencia
registrada en el tiempo (en este caso por anos) y en el es-
pacio (por Comunidades Auténomas), hemos elegido 6
de los defectos congénitos mas frecuentes, que son:
anencefalia, espina bifida, fisura del paladar, labio leporino
(con o sin fisura palatina), reducciones de extremidades y
sindrome de Down.

En la serie de GRAFICAS-2 se incluyen, en cada pagina,
las gréaficas correspondientes a una Autonomia, habiendo
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representado en ellas la distribucién secular de la frecuen-
cia registrada para los 6 defectos en dicha Comunidad
Autdénoma. No hemos representado los datos del Princi-
pado de Andorra, dado que su colaboracién se inicié hace
pocos anos, ésta ha sido intermitente y el volumen de naci-
mientos es relativamente bajo, por lo que los datos para ela-
borar la distribucién secular son muy dispersos. En todas las
distribuciones se ha aplicado el test de tendencia lineal pa-
ra tratar de averiguar si la prevalencia al nacimiento ha au-
mentado o disminuido de forma lineal estadisticamente sig-
nificativa, y éstos son los resultados mas importantes del
andlisis:

1) Con respecto a la anencefalia, su prevalencia al naci-
miento ha experimentado una tendencia generaliza-
da de descenso (valor de b negativo) que afecta a to-
das las Comunidades Auténomas. En 3 Comunidades
no se ha registrado caso alguno a lo largo de todo el
periodo: las Islas Baleares, con datos exclusivamente
de Mahén y Manacor, Canarias y Cantabria. Excepto
en Aragony Extremadura, en las que el descenso ob-
servado no es estadisticamente significativo, en el res-
to de las Autonomias que han registrado casos, la ten-
dencia decreciente es significativa.

2)En relacién con la espina bifida, su prevalencia esta
disminuyendo en todas las Comunidades a lo largo del

w

tiempo (véase el valor negativo de b). Esa tendencia de
descenso es, ademas, estadisticamente significativa en
12 delas 17 circunscripciones autonémicas. Las 5 Au-
tonomias que auin no alcanzan valores de significaciéon
son: Andalucfa, Aragén, el Principado de Asturias, Ca-
narias y Extremadura.

En cuanto a la fisura del paladar, hay 12 Autono-
mias en las que se aprecia un descenso secular (An-
dalucia, Islas Baleares, Castilla-La Mancha, Cataluia,
Comunidad Valenciana, Extremadura, Galicia, La Rio-
ja, Comunidad de Madrid, Regién de Murcia, Comu-
nidad Foral de Navarra y Pais Vasco). Sin embargo, és-
te es ya significativo sélo en La Rioja, Region de Murcia
y Pafs Vasco. Por el contrario, en el Principado de As-
turias lo que se objetiva es un incremento secular es-
tadisticamente significativo, debido tanto al au-
mento de la frecuencia de las formas mas graves del
defecto como de las formas menores del mismo. No
se ha observado ningun factor comun que pudiera
considerarse responsable de la aparicion del defecto.
Es muy posible que este incremento se deba a pro-
blemas de recogida de datos en el periodo anterior y
al pequefio tamafio de la muestra de ese periodo. Por
otra parte, al estudiar los datos agrupados en 3 pe-
riodos (Tabla 7), el incremento no es significativo. Ade-

TABLA S

PREVALENCIA POR 10.000 R.N. POR COMUNIDADES AUTONOMAS Y TRES PERIODOS DE TIEMPO

Anencefalia Espina bifida Encefalocele
1980-1985  1986-2001 2002 1980-1985  1986-2001 2002 1980-1985  1986-2001 2002

Andalucia 4,54 1,04 0,00* 3,78 3,12 2,35 1,01 0,52 0,00
Aragon ... - 1,04 0,00 - 3,64 0,00 - 0,00 0,00
Principado de Asturias . 3,89 0,34 0,00* 1,94 1,37 0,00 1,94 0,00 0,00*
Islas Baleares (@) .......c.ccoovvvvennenn. 0,00 0,00 0,00 13,42 2,33 0,00* 0,00 0,00 0,00
CaNarias ....cooccovveveieeeieeies 0,00 0,00 0,00 3,21 2,81 0,00 6,43 0,43 0,00*
Cantabria............ - 0,00 0,00 - 2,49 0,00 - 0,28 0,00
Castilla-La Mancha. . 5,08 1,36 0,00* 4,14 3,06 0,93 1,32 0,51 1,86
CastillayLedn ....cocooeveiiiiiiann, 4,36 1,61 0,00* 4,76 3,22 0,00* 1,39 0,59 0,00
Catalufa ..oooovereiie 5,61 0,51 0,00* 5,89 2,57 0,00* 1,68 0,29 0,00*
Comunidad Valenciana 3,54 0,77 0,00* 2,53 2,05 0,81 0,51 0,64 0,00
Extremadura ............. . 1,89 1,33 0,00 2,84 1,48 1,73 0,95 0,15 1,73
Galicia oo 4,28 1,24 0,00* 5,99 3,85 0,00* 1,71 0,50 0,00*
LaRiOJa wvvoeiiee 6,28 0,41 0,00* 5,49 0,82 0,00* 0,78 0,41 0,00
Comunidad de Madrid .. 4,81 1,15 0,00* 3,21 2,87 0,63 1,60 0,82 0,63
Region de Murcia ................ 7,08 1,27 0,77* 8,85 4,51 0,77* 1,77 0,99 0,00
Comunidad Foral de Navarra ...... 3,85 0,39 - * 7,07 1,56 - % 0,64 1,17 -
Pais Vasco ......cocvevviviiiiieiin, 5,05 0,51 0,00* 4,27 3,73 1,38 0,78 0,51 0,00
ANOITA ... - 0,00 0,00 - 0,00 0,00 - 0,00 0,00

Total: 4,65 0,98 0,09* 4,73 2,98 0,72* 1,28 0,54 0,36*

Chit(k=1): oo 8,53 27,66 7,49 18,58 32,93 7,15 11,50 16,43 12,85

P<0,05: . — + — + + — — — —

* : Existe tendencia lineal decreciente estadisticamente significativa.
**: Existe tendencia lineal creciente estadisticamente significativa.
(a): Los datos de Baleares se refieren a Mahon y Manacor.

Nota: k es el nimero de Comunidades con datos especificados en cada periodo de tiempo.
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TABLA 6

PREVALENCIA POR 10.000 R.N.POR COMUNIDADES AUTONOMAS Y TRES PERIODOS DE TIEMPO

Hidrocefalia Anoftalmia o Microftalmia Anotia/Microtia (a)
1980-1985  1986-2001 2002 1980-1985  1986-2001 2002 1980-1985  1986-2001 2002
Andalucia .........occooeiiiii 4,28 3,83 0,00 2,52 1,04 1,17* 1,51 1,23 2,35
Aragon ....... - 5,71 0,00 - 1,04 0,00 - 1,56 6,67
Principado de Asturias . 3,89 5,15 0,00 1,94 1,37 0,00 0,00 1,03 0,00
Islas Baleares (b) ..... . 4,47 3,50 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 2,33 0,00
Canarias ..... . 3,21 5,18 0,00 6,43 2,16 0,00 0,00 1,30 0,00
Cantabria - 3,59 0,00 - 0,55 0,00 - 1,38 0,00
Castilla-La Mancha. 2,64 4,42 3,72 2,82 1,98 0,93 1,69 1,64 0,93
Castillay Ledn ... . 3,57 5,00 1,51 4,17 2,88 0,00 2,38 1,44 4,54
Catalufa ............... . 421 4,10 2,86 0,84 0,95 1,91 2,24 0,95 2,86
Comunidad Valenciana . 3,04 3,33 0,00 3,54 2,05 0,81 1,01 0,64 5,64**
Extremadura ............ . 3,78 3,55 1,73 5,67 1,78 0,00* 1,89 1,33 1,73
Galicia ...... . 4,50 2,86 0,00* 1,28 1,62 1,98 1,50 1,24 0,00
LaRioja ..cooovviene . 3,92 1,23 0,00 0,78 0,00 0,00 0,78 1,64 0,00
Comunidad de Madrid .. . 4,81 4,67 3,15 4,01 2,38 1,89 1,60 0,90 3,15
Regién de Murdia ............. . 2,66 4,01 2,30 0,00 2,25 2,30 2,66 1,76 2,30
Comunidad Foral de Navarra . 3,85 3,12 - 3,21 0,78 - 2,57 1,56 -
................ . 4,47 4,11 5,51 1,36 1,54 0,00 1,94 2,06 0,00
- 6,39 0,00 - 0,00 0,00 - 3,19 0,00
Total: 3,87 4,09 1,89 2,46 1,72 1,08* 1,78 1,35 2,34
Chiz(k-1): oo 4,85 18,28 16,70 30,25 36,42 7,66 6,24 14,30 15,98
p<0,05: ... — — — + + — — — —

* : Existe tendencia lineal decreciente estadisticamente significativa.

** : Existe tendencia lineal creciente estadisticamente significativa.

(a): Anotia/Microtia con atresia o estenosis del conducto auditivo.

(b): Los datos de Baleares se refieren a Mahén y Manacor.

Nota: k es el nimero de Comunidades con datos especificados en cada periodo de tiempo.

TABLA7

PREVALENCIA POR 10.000 R.N. POR COMUNIDADES AUTONOMAS Y TRES PERIODOS DE TIEMPO

Fisura paladar Labio leporino + fisura paladar Hernia diafragmatica
1980-1985 1986-2001 2002 1980-1985  1986-2001 2002 1980-1985 1986-2001 2002

Andalucia ..o 3,78 4,87 4,69 8,06 3,83 7,04* 2,52 1,36 0,00*
Aragon ... - 4,68 6,67 - 5,19 0,00 - 1,56 0,00
Principado de Asturias .. 1,94 5,50 13,76 5,83 6,18 0,00 9,72 1,72 0,00*
Islas Baleares(a) ..... 0,00 12,84 0,00 4,47 4,67 0,00 0,00 0,00 0,00
Canarias 3,21 4,10 8,34 9,64 5,18 0,00 3,21 1,51 0,00
Cantabria - 3,87 5,44 - 6,63 5,44 - 0,83 0,00
Castilla-La Mancha. 7,16 4,82 5,57 4,52 5,95 5,57 2,82 1,53 0,93*
Castillay Leon ... 3,77 4,24 1,51 7,94 5,59 3,03* 3,77 2,37 6,06
Cataluia 3,93 5,13 6,67 8,14 5,72 2,86* 1,96 2,20 0,00
Comunidad Valenciana .............. 4,05 3,46 3,22 3,54 4,10 6,45 2,02 1,67 0,00
Extremadura ............ . 6,62 5,78 6,91 5,67 5,92 5,18 3,78 1,78 0,00
Galicia ...... 6,64 3,85 3,97* 5,14 5,22 1,98 1,93 1,74 1,98
La Rioja 7,06 2,46 0,00* 5,49 4,09 0,00 3,92 1,64 0,00
Comunidad de Madrid ................ 4,41 3,03 3,15 7,22 5,16 5,67 2,01 0,98 0,00*
Regién de Murcia ............. 5,31 4,15 3,06 7,97 6,06 7,66 2,66 2,68 0,00
Comunidad Foral de Navarra . 3,21 2,34 - 7,07 2,73 - 5,78 2,34 -
Pais Vasco .......cccoceviiiiiiiii, 6,61 4,24 0,00* 6,22 5,01 1,38 2,14 1,67 0,00
ANAOITA .o - 0,00 14,93** - 0,00 0,00 - 0,00 0,00

Total: 4,36 4,15* 6,43 5,26 4,60* 2,80 1,75 0,54*

Chi(k-1): oo 34,89 17,18 13,55 20,00 14,12 21,1 21,57 44,21

p<0,05: ..., — + — — — — — — +

* : Existe tendencia lineal decreciente estadisticamente significativa.

**: Existe tendencia lineal creciente estadisticamente significativa.

(a): Los datos de Baleares se refieren a Mahon y Manacor.

Nota: k es el nimero de Comunidades con datos especificados en cada periodo de tiempo.

BOLETIN DEL ECEMC: Revista de Dismorfologia y Epidemiologia. Serie V. n° 2, 2003. ISSN: 0210-3893

—h—

79



10 vigilancia AF.gxd 06/11/2003 12:37 P&agina 80

—h—

VIGILANCIA EPIDEMIOLOGICA DE ANOMALIAS CONGENITAS EN ESPANA EN LOS ULTIMOS 23 ANOS (PERIODO 1980-2001)

TABLA8

PREVALENCIA POR 10.000 R.N. POR COMUNIDADES AUTONOMAS Y TRES PERIODOS DE TIEMPO

Atresia/estenosis de eséfago Atresia/estenosis de ano/recto Agenesia renal bilateral
1980-1985 1986-2001 2002 1980-1985 1986-2001 2002 1980-1985 1986-2001 2002
Andalucia ......cooioiiiiiii 3,78 1,82 1,17* 2,77 2,01 1,17 0,00 0,32 0,00
Aragoén ... - 2,08 0,00 - 1,04 0,00 - 0,00 0,00
Principado de Asturias . 1,94 2,75 0,00 7,77 1,37 6,88 1,94 0,69 0,00
Islas Baleares (a) ..... . 4,47 2,33 5,92 8,95 3,50 0,00 0,00 0,00 0,00
Canarias ...... . 12,85 2,81 5,56 0,00 1,51 0,00 0,00 0,22 0,00
Cantabria.. .- 1,11 5,44** - 0,83 0,00 - 0,00 0,00
Castilla-La Mancha. 1,88 2,21 1,86 3,01 2,10 3,72 0,19 0,45 0,00
Castillay Ledn ... 2,58 1,69 6,06 2,38 2,46 3,03 0,99 0,93 0,00
Catalufa ............... 2,81 1,10 2,86 2,81 2,20 0,95 1,12 0,44 0,00
Comunidad Valenciana ... . 1,52 0,90 0,81 1,01 1,54 0,81 0,51 0,26 0,00
Extremadura ............. . 0,95 2,67 0,00 1,89 3,55 3,46 0,95 0,59 0,00
Galicia ...... 1,28 1,86 1,98 2,78 3,23 0,00 0,43 0,25 0,00
LaRioja .... 0,78 1,23 0,00 7,06 0,82 0,00* 0,78 0,00 0,00
Comunidad de Madrid .. 2,81 1,47 1,26 0,40 1,64 1,26 0,00 0,25 0,00
Regiéon de Murcia ................ 0,89 2,39 0,00 2,66 2,39 3,06 0,89 0,77 0,00
Comunidad Foral de Navarra . 4,50 1,56 - 2,57 2,34 - 0,64 0,78 -
PaisVasco ......ccccoeiiiiiinn. . 1,55 1,80 0,00 1,55 2,44 2,75 0,78 0,26 0,00
Andorra. .- 3,19 0,00 - 0,00 0,00 - 0,00 0,00
Total: 2,30 1,84 171 2,54 2,15 1,80 0,58 0,44 0,00*
Chit(k=1): oo 30,81 20,93 22,43 29,52 24,02 12,13 11,56 19,54 -
P<0,05: . + — — + — — — — —

*: Existe tendencia lineal decreciente estadisticamente significativa.

**: Existe tendencia lineal creciente estadisticamente significativa.

(a): Los datos de Baleares se refieren a Mahon y Manacor.

Nota: k es el nimero de Comunidades con datos especificados en cada periodo de tiempo.

TABLA9

PREVALENCIA POR 10.000 R.N. POR COMUNIDADES AUTONOMAS Y TRES PERIODOS DE TIEMPO

Onfalocele Gastrosquisis Defecto de pared corporal (b)
1980-1985 1986-2001 2002 1980-1985  1986-2001 2002 1980-1985 1986-2001 2002
Andalucia .....ocooiiiiiiiii 0,50 1,10 0,00 1,26 0,39 0,00* 0,50 0,00 0,00*
Aragon ..o - 1,56 0,00 - 0,00 0,00 - 0,00 0,00
Principado de Asturias 0,00 0,69 0,00 1,94 0,00 0,00* 0,00 0,00 0,00
Islas Baleares (a) ..... . 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 4,47 0,00 0,00
Canarias ....ccccooveeiiiieeee 0,00 0,43 0,00 0,00 1,51 0,00 0,00 0,00 0,00
Cantabria........ccccooveoiiiieiiiie - 0,55 2,72 - 0,28 2,72** - 0,00 0,00
Castilla-La Mancha. 2,45 1,02 0,00* 0,38 0,23 0,00 0,19 0,17 0,00
Castillay Leon ... 2,58 1,27 1,51 0,40 0,25 0,00 0,40 0,25 0,00
Cataluna 0,28 0,73 0,00 0,56 0,15 0,00 0,00 0,22 0,00
Comunidad Valenciana .............. 0,00 0,90 0,00 0,51 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00
Extremadura ............. . 1,89 1,93 3,46 0,00 0,74 0,00 0,00 0,00 0,00
Galicia ...... 1,93 1,24 0,00 0,64 0,87 0,00 0,21 0,37 0,00
LaRioja .... 3,14 0,41 0,00* 0,00 0,00 0,00 0,78 0,00 0,00
Comunidad de Madrid ................ 1,20 0,90 0,63 0,00 0,25 0,00 0,00 0,25 0,00
Region de Murcia ................ . 2,66 1,06 0,00* 0,00 0,77 0,00 0,00 0,35 0,00
Comunidad Foral de Navarra . 1,28 1,17 - 1,28 0,00 - 0,64 0,00 -
Pais Vasco ......cccovvviiiiiciiin, 2,53 0,64 0,00* 0,58 0,64 1,38 0,78 0,00 0,00*
ANdOITa ..o - 0,00 0,00 - 0,00 0,00 - 0,00 0,00
Total : 1,70 1,00 0,45* 0,55 0,40 0,18 0,34 0,15 0,00*
Chit(k=1): oo 21,66 14,77 21,14 11,16 39,24 20,74 19,99 17,32 -
P<0,05: ..ot — — — — + — — — —

* : Existe tendencia lineal decreciente estadisticamente significativa.

**: Existe tendencia lineal creciente estadisticamente significativa.

(a): Los datos de Baleares se refieren a Mahon y Manacor.

(b): Tradicionalmente denominado " celosomia/pleurosomia*.

Nota: k es el nimero de Comunidades con datos especificados en cada periodo de tiempo.
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TABLA 10

PREVALENCIA POR 10.000 R.N. POR COMUNIDADES AUTONOMAS Y TRES PERIODOS DE TIEMPO

Reduccion extremidades Sindrome de Down Hipospadias
1980-1985  1986-2001 2002 1980-1985  1986-2001 2002 1980-1985  1986-2001 2002
Andalucia ... 6,80 5,13 1,17* 15,37 14,55 15,25 12,35 14,10 10,56
Aragon ....... - 5,19 0,00 - 10,91 0,00 - 9,35 6,67
Principado de Asturias 5,83 7,56 6,88 23,32 9,62 13,76* 33,04 17,52 13,76*
Islas Baleares (a) ..... 8,95 1,17 0,00* 4,47 18,67 5,92 22,37 26,84 17,76
Canarias ...... 12,85 6,05 2,78 12,85 6,70 13,91 16,07 11,02 0,00*
Cantabria - 4,98 2,72 - 10,50 13,61 - 28,20 24,50
Castilla-La Mancha. 7,34 7,48 5,57 15,63 13,33 5,57* 19,02 16,56 25,08
Castillay Ledn ... 5,95 8,47 4,54 14,68 12,79 9,09 11,51 15,59 13,63
Catalufa ............... 8,14 5,94 2,86* 16,55 8,65 9,53* 22,44 19,42 13,34
Comunidad Valenciana 5,57 3,97 4,03 10,63 9,48 4,83 19,23 14,09 11,28*
Extremadura 0,95 7,55 3,46 15,13 11,11 3,46* 17,02 22,21 19,00
Galicia ...... 8,13 4,35 1,98* 12,63 8,57 5,95* 20,12 13,42 7,94*
LaRioja ..cooovvienn 11,77 2,87 0,00* 12,55 7,78 15,66 24,32 19,24 7.83
Comunidad de Madrid .. 5,22 5,98 4,41 16,45 14,42 10,08 15,65 9,75 15,12
Regién de Murdia ...... 7,97 6,41 3,83 22,13 12,46 7,66* 16,82 19,72 9,95
Comunidad Foral de Navarra 8,99 7,81 - 14,78 16,79 - 28,91 14,05 -
7,19 6,81 6,88 13,60 10,66 2,75* 18,07 9,25 1,38*
- 6,39 0,00 - 0,00 0,00 - 9,58 14,93
6,20 3,70* 14,78 11,73 8,20* 18,10 15,82 12,98*
Chiz(k-1): oo 41,90 8,44 14,66 73,60 20,25 45,02 157,22 34,24
p<0,05: ... — + — — + — + + +

* : Existe tendencia lineal decreciente estadisticamente significativa.
**: Existe tendencia lineal creciente estadisticamente significativa.
(a): Los datos de Baleares se refieren a Mahén y Manacor.

Nota: k es el nimero de Comunidades con datos especificados en cada periodo de tiempo.

mas, las cifras de frecuencia registradas en tales pe-
riodos en Asturias no difieren significativamente de
las que se observan para el total del ECEMC, donde
estamos asistiendo a un descenso secular estadisti-
camente significativo.

4) Lafrecuencia neonatal de labio leporino esta dismi-
nuyendo en todas las circunscripciones autonémicas
salvo en el Principado de Asturias y en Castilla-La Man-
cha. El descenso es significativo en Castillay Ledn, Ca-
talufia, Comunidad de Madrid, Region de Murciay Co-
munidad Foral de Navarra. En esta ultima Comunidad,
es posible que el descenso sea debido a los proble-
mas que ha habido para su colaboracién por motivos
logisticos, durante los Ultimos afos, en el Unico hos-
pital de Navarra que ha colaborado con el ECEMC.

5) Por lo que respecta a los defectos por reduccion de
extremidades, su prevalencia al nacimiento estd dis-
minuyendo de forma significativa a lo largo del tiem-
po en el Principado de Asturias, Galicia, La Riojay Re-
gion de Murciay, aunque sin alcanzar el nivel de
significacién estadistica, en otras 9 Autonomias. Sin
embargo, no se aprecia descenso en Cantabria, Cas-
tillay Ledn, Extremaduray la Comunidad de Madrid.
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6) Finalmente la frecuencia al nacimiento del sindro-
me de Down muestra una tendencia decreciente en
15 de las 17 Comunidades Auténomas (todas salvo
Baleares y Canarias), siendo significativo el descenso
en Cantabria, Castilla-La Mancha, Catalufa, Galicia,
Regién de Murciay Pais Vasco.

Comentarios Finales

Dentro de la investigacion en el campo de los defectos
congénitos, los estudios de vigilancia epidemiolégica tie-
nen un gran peso especifico, y para ello es preciso contar
con un buen sistema de recogida de datos. El ECEMC pre-
senta una caracteristica de capital importancia, y es el he-
cho de haber iniciado su actividad en el afo 1976, lo que
implica que estuvo funcionando durante mas de 9 afos an-
tes de que se aprobase la ley de despenalizacién del abor-
to. Ello sitta a la base de datos del ECEMC en una posi-
cién privilegiada, puesto que en esos 9 afios registré la
frecuencia basal al nacimiento de la mayoria de los de-
fectos congénitos fisicos en nuestro pais. Eso permite ana-
lizar el impacto que tienen las diferentes técnicas de diag-
nostico prenatal sobre la frecuencia de defectos congénitos
al nacimiento.
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GRAFICAS 2

ANALISIS TEMPORO-ESPACIAL DE SEIS DEFECTOS CONGENITOS SELECCIONADOS.

PERIODO ESTUDIADO: 1980 - 2002

ANDALUCIA

ANENCEFALIA/ESPINA BiFIDA

Frecuencia por 10.000

24

1 T T I T T T !

1980-85 87 89 91 93 95 97 99 01

—— Anencefalia: ><21 =21,73; p<0,000001
b(0/000) = - 0,24

=— Espina bifida: b(0/000) =- 0,10

FISURA PALADAR/LABIO LEPORINO

Frecuencia por 10.000

30

24

18

12

5 \ /\ A A /
VL~ SV~

0 T T T \ T T T T

1980-85 87 89 91 93 95 97 99 01

—— Fisura paladar: b(0/000) = - 0,03

—— Labio leporino: b(0/000) = - 0,08

REDUCCION DE EXTREMIDADES

o Frecuencia por 10.000

40

30

20

0 T T T T T T T T
1980-85 87 89 91 93 95 97 99 01

b(0/000) =-0,13

SINDROME DE DOWN

o Frecuencia por 10.000

40

30

: /\\—/\/\/\/
10

(O T T T T T T T

T
1980-85 87 89 91 93 95 97 99 01

b(0/000) = - 0,26
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GRAHCASZ(conﬂnuadén) )
ANALISIS TEMPORO-ESPACIAL DE SEIS DEFECTOS CONGENITOS SELECCIONADOS.
PERIODO ESTUDIADO: 1980 - 2002

ARAGON
ANENCEFALIA/ESPINA BiFIDA FISURA PALADAR/LABIO LEPORINO
Frecuencia por 10.000 Frecuencia por 10.000
30 30
24 24
18 18

. A \ . A A
\

MY g A
A VAL

1980-85 87 95 97 99 01 1980-85 87 89

—— Anencefalia: b(0/000) = - 0,02 = Fisura paladar: b(0/000) = 0,38
— Espina bifida: b(0/000) = - 0,49 —— Labio leporino: b(0/000) = - 0,32
REDUCCION DE EXTREMIDADES SINDROME DE DOWN
Frecuencia por 10.000 Frecuencia por 10.000
50 50
40 40
30 30

AN T M
VAV AVAAA A

1980-85 87 99 01 1980-85 87 01

b(0/000) = - 0,35 b(0/000) = - 0,08
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GRA,FICAS 2 (continuacién) ]
ANALISIS TEMPORO-ESPACIAL DE SEIS DEFECTOS CONGENITOS SELECCIONADOS.
PERIODO ESTUDIADO: 1980 - 2002

PRINCIPADO DE ASTURIAS

ANENCEFALIA/ESPINA BiFIDA FISURA PALADAR/LABIO LEPORINO
20 Frecuencia por 10.000 5 Frecuencia por 10.000
24 24
18 18 A\
12 12
W AT UY
0 VAR RN I VAV AA WA

1980-85 87 99 01 1980-85 87 8 91 93 95 97 99 01
—— Anencefalia: ><21 =4,08; p=0,043 = Fisura paladar: ><Z1 =8,77; p=10,003
b(0/000) = - 0,19 b(0/000) = 0,69
—— Espina bifida: b(0/000) =- 0,14 — Labio leporino:  b(0/000) = 0,07
REDUCCION DE EXTREMIDADES SINDROME DE DOWN
o Frecuencia por 10.000 < Frecuencia por 10.000
40 40

0 /A\ 0
A M A~
Al I

1980-85 87 01 1980 85 87 89 91 93 95 97 99 01

sz =4,33,; p=0,037 b(0/000) = - 0,64
b(0/000) = - 0,56
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GRAFICAS 2 (continuacion)

ANALISIS TEMPORO-ESPACIAL DE SEIS DEFECTOS CONGENITOS SELECCIONADOS.

PERIODO ESTUDIADO: 1980 - 2002

ISLAS BALEARES (DATOS DE MAHON Y DE MANACOR)

ANENCEFALIA/ESPINA BiFIDA

Frecuencia por 10.000

0 ; T ; ; ; ; ; ;
1980-85 87 89 91 93 95 97 99 01

— Espina bifida: X’, =5,75; p=0,016
b(0/000) = - 0,69

60

50

40

30

20

10

0

FISURA PALADAR/LABIO LEPORINO

Frecuencia por 10.000

|
/

A
MEAA LY
VY

1980-85 87 89 91 93 95 97 99 01

—— Fisura paladar: b(0/000) =-0,16

=—— Labio leporino: b(0/000) = - 0,32

REDUCCION DE EXTREMIDADES

Frecuencia por 10.000
50

40

30

20

. A
N A

1980-85 87 89 91 93 95 97 99 01

b(0/000) = - 0,36

100

80

60

40

20

0

SINDROME DE DOWN

Frecuencia por 10.000

A
|
/|

A VLA

b(0/000) = 0,83
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GRAFICAS 2 (continuacion)

ANALISIS TEMPORO-ESPACIAL DE SEIS DEFECTOS CONGENITOS SELECCIONADOS.

PERIODO ESTUDIADO: 1980 - 2002

NEASN

CANARIAS
ANENCEFALIA/ESPINA BiFIDA FISURA PALADAR/LABIO LEPORINO
Frecuencia por 10.000 Frecuencia por 10.000
30 30
24 24
18 A
12

1980-85 87 89 91 93 95 97

—— Espina bifida: b(0/000) = - 0,30

—— Fisura paladar: b(0/000) = 0,15

= Labio leporino: b(0/000) =- 0,15

N VA

01 1980-85 87 89 91 93 95 97

REDUCCION DE EXTREMIDADES

Frecuencia por 10.000

SINDROME DE DOWN

Frecuencia por 10.000

b(0/000) = - 0,22

b(0/000) = - 0,03

50 50
40 40
30 30
20 20
10 A ~\ 10 \ /A /\V/
1980-85 87 89 91 93 95 97 99 01 1980-85 87 89 91 93 95 97 99 01
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GRAFICAS 2 (continuacién) )
ANALISIS TEMPORO-ESPACIAL DE SEIS DEFECTOS CONGENITOS SELECCIONADOS.
PERIODO ESTUDIADO: 1980 - 2002

CANTABRIA

ANENCEFALIA/ESPINA BiFIDA FISURA PALADAR/LABIO LEPORINO

Frecuencia por 10.000 Frecuencia por 10.000

. e
) o
) j
A IR AT
VAV P, s

f T T
1980-85 87 89 9 1 1980-85 87 95

99 01

— Espina bifida: ><21 =5,74; p=0,017 —— Fisura paladar: b(0/000) = 0,16
b(0/000) = - 0,48
= Labio leporino: b(0/000) = - 0,20

REDUCCION DE EXTREMIDADES SINDROME DE DOWN
Frecuencia por 10.000 Frecuencia por 10.000
50 50
40 40
30 30

20 \\ 20 \
UM —/
0 T N T T T T [
89 91 93 95 97 99 01

T
1980-85 87 1980-85 87 89 91 93 95 97 99 01

b(0/000) = 0,20 Xz1 =5,02; p=0,025
b(0/000) = - 0,97
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GRA,FICAS 2 (continuacién) ]
ANALISIS TEMPORO-ESPACIAL DE SEIS DEFECTOS CONGENITOS SELECCIONADOS.
PERIODO ESTUDIADO: 1980 - 2002

CASTILLA - LA MANCHA

ANENCEFALIA/ESPINA BiFIDA FISURA PALADAR/LABIO LEPORINO
Frecuencia por 10.000 Frecuencia por 10.000
30 30
24 24
18 18
12 12
6 M/\ 6
0 7 7 7 Y 7 Y ; " 0 7 7 7 7 7 7 7 7
1980-85 87 89 91 93 95 97 99 O1 1980-85 87 8 91 93 95 97 99 01
—— Anencefalia: XZ1 =29,68; p<0,000001 = Fisura paladar: b(0/000) = - 0,09

b(0/000) = - 0,29

—— Labio leporino: b(0/000) = 0,002

— Espina bifida: X*, = 6,14 ; p=0,013
b(0/000) = - 0,16

REDUCCION DE EXTREMIDADES SINDROME DE DOWN
o Frecuencia por 10.000 < Frecuencia por 10.000
40 40
30 30

- ol N A
10 10 /\/ \\/\/\V,J\v/\
/\/\/\/\/ ~_ \

0 T T T T T T T T 0" T T T T T T T T
1980-85 87 89 91 93 95 97 99 01 1980-85 87 89 91 93 95 97 99 01

b(0/000) = - 0,02 Xz1 =10,82; p=0,001
b(0/000) = - 0,44
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GRAFICAS 2 (continuacion)

PERIODO ESTUDIADO: 1980 - 2002

ANALISIS TEMPORO-ESPACIAL DE SEIS DEFECTOS CONGENITOS SELECCIONADOS.

CASTILLA Y LEON

ANENCEFALIA/ESPINA BiFIDA

Frecuencia por 10.000

o A a

/

0 ! 7 f 7 7 ?

:
1980-85 87 89 91 93 95 97 99
— Anencefalia:  X*, = 16,77 ; p=0,00004

b(0/000) = - 0,26

—— Espina bifida: X’ = 11,51 ; p=0,0007
b(0/000) = - 0,27

01

30

24

0

FISURA PALADAR/LABIO LEPORINO

Frecuencia por 10.000

T A T T T T T

1980-85 87 89 91 93 95 97 99

—— Fisura paladar: b(0/000) = 0,09

= Labio leporino: ><21 =5,74; p=0,017
b(0/000) = - 0,25

01

REDUCCION DE EXTREMIDADES

o Frecuencia por 10.000

40

30

20

0 T T T T T T T
1980-85 87 89 91 93 95 97 99

b(0/000) = 0,21

40

30

20

0

SINDROME DE DOWN

0 Frecuencia por 10.000

T
1980-85 87 89 91 93 95 97 99

b(0/000) = - 0,27
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GRAFICAS 2 (continuacion)

ANALISIS TEMPORO-ESPACIAL DE SEIS DEFECTOS CONGENITOS SELECCIONADOS.

PERIODO ESTUDIADO: 1980 - 2002

CATALUNA

ANENCEFALIA/ESPINA BiFIDA

Frecuencia por 10.000

—— Anencefalia: ><21 =31,07; p<0,000001
b(0/000) = - 0,27

= Espina bifida: sz =20,22 ; p<0,000001
b(0/000) = - 0,32

FISURA PALADAR/LABIO LEPORINO

Frecuencia por 10.000

30 30

24 24

18 18

12 12 A

5 A 5 >/\ /\ A
W wany

OVT\T, 0 —_— - e

1980-85 87 89 91 93 95 97 99 01 1980-85 87 89 91 93 95 97 99 01

—— Fisura paladar: b(0/000) = - 0,02

= Labio leporino: sz =4,25; p=0,039
b(0/000) = - 0,20

REDUCCION DE EXTREMIDADES

o Frecuencia por 10.000

40 40
30 30
20 20

AN/

T T T T T T Y

1980-85 87 89 91 93 9 97 99

b(0/000) = - 0,09

T 0

SINDROME DE DOWN

o Frecuencia por 10.000

01 1980-85 87 89 91 93 95 97 99 01

X’, =37,49 ; p< 0,000001
b(0/000) = - 0,79
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GRAFICAS 2 (continuacion)

ANA'I\LISIS TEMPORO-ESPACIAL DE SEIS DEFECTOS CONGENITOS SELECCIONADOS.
PERIODO ESTUDIADO: 1980 - 2002

COMUNIDAD VALENCIANA

Frecuencia por 10.000

ANENCEFALIA/ESPINA BiFIDA

FISURA PALADAR/LABIO LEPORINO

Frecuencia por 10.000

24

0
1980-85 87 89 91 93 95

b(0/000) =- 0,23

b(0/000) =- 0,15

= Espina bifida: X', = 4,52 ; p=0,034

— Anencefalia:  X*, = 18,56 ; p=0,00002

1980-85 87 89 91 93 95 97 99

—— Fisura paladar: b(0/000) = - 0,09

=—— Labio leporino: b(0/000) = - 0,04

. A
/Y\\ A\ A

01

REDUCCION DE EXTREMIDADES

o Frecuencia por 10.000

40

30

20 A

. /\

1980-85 87

b(0/000) =- 0,10

oI\ N | VN
89 91 93 95 97 99 01

SINDROME DE DOWN

0 Frecuencia por 10.000

40

. /\
20 A

HRVARNENN

AVA

T T

1980-85 87 89 91

b(0/000) = - 0,31

T T F T T
93 95 97 99 01
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GRA,FICAS 2 (continuacién) ]
ANALISIS TEMPORO-ESPACIAL DE SEIS DEFECTOS CONGENITOS SELECCIONADOS.
PERIODO ESTUDIADO: 1980 - 2002

EXTREMADURA
ANENCEFALIA/ESPINA BiFIDA FISURA PALADAR/LABIO LEPORINO
20 Frecuencia por 10.000 5 Frecuencia por 10.000
24 24

. . A
6 | |2 4 S
V) A
e o s s a e o

1980-85 87 89 91 93 95 97 99 01 1980-85 87 97 99 01
—— Anencefalia: b(0/000) = - 0,07 = Fisura paladar: b(0/000) = - 0,01
— Espina bifida: b(0/000) =-0,16 —— Labio leporino: b(0/000) =-0,15
REDUCCION DE EXTREMIDADES SINDROME DE DOWN
o Frecuencia por 10.000 < Frecuencia por 10.000
40 40
30 30
) ) /\ /\/\

10 / \\//\\/\/\ 0 \\ N/ N
0 T T T T T T T T 0" T T T T T T T T
1980-85 87 89 91 93 95 97 99 01 1980-85 87 89 91 93 95 97 99 01

b(0/000) = 0,08 b(0/000) = - 0,35
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GRAFICAS 2 (continuacion)

PERIODO ESTUDIADO: 1980 - 2002

ANALISIS TEMPORO-ESPACIAL DE SEIS DEFECTOS CONGENITOS SELECCIONADOS.

X, =13,99; p=0,0002
b(0/000) = - 0,42

GALICIA
ANENCEFALIA/ESPINA BiFIDA FISURA PALADAR/LABIO LEPORINO
Frecuencia por 10.000 Frecuencia por 10.000
30 30
24 24
18 18
12 12
‘N B\NMA\pQ
0 7 f 7 ; 7 f ? ? 0 7 7 7 7 ; d 7 7
1980-85 87 89 91 93 95 97 99 01 1980-85 87 89 91 93 95 97 99 01
— Anencefalia: sz =16,17 ; p=0,00006 —— Fisura paladar: b(0/000) =-0,18
b(0/000) = - 0,29
=—— Labio leporino: b(0/000) =- 0,18
—— Espina bifida: X, =8,03; p= 0,005
b(0/000) = - 0,28
REDUCCION DE EXTREMIDADES SINDROME DE DOWN
o Frecuencia por 10.000 0 Frecuencia por 10.000
40 40
30 30
20 20 /\
10 I\\/\ 10 N/ v\/"\/\/\
0 —~l e/\ -~ 0 —_—
1980-85 87 89 91 93 95 97 99 01 1980-85 87 89 91 93 95 97 99 01

X%, = 14,06 ; p=0,0002
b(0/000) = - 0,56
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GRA,FICAS 2 (continuacién) ]
ANALISIS TEMPORO-ESPACIAL DE SEIS DEFECTOS CONGENITOS SELECCIONADOS.
PERIODO ESTUDIADO: 1980 - 2002

b(0/000) = - 0,42

—— Espina bifida: X, =7,85; p=0,005

b(0/000) = - 0,40

LA RIOJA
ANENCEFALIA/ESPINA BiFIDA FISURA PALADAR/LABIO LEPORINO
Frecuencia por 10.000 Frecuencia por 10.000
30 30
24 24
18 18
) / ) yavA
6 ZX\ 6 '\ / \/\ \/\
0 i I ¥ " " " " 0 "
1980-85 87 89 91 93 95 97 99 01 1980-85 87 01
—— Anencefalia: ><21 =8,94; p=0,003 = Fisura paladar: )(21 =10,03; p=10,002

b(0/000) = - 0,58

—— Labio leporino: b(0/000) = - 0,34
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GRAFICAS 2 (continuacion)

ANALISIS TEMPORO-ESPACIAL DE SEIS DEFECTOS CONGENITOS SELECCIONADOS.

PERIODO ESTUDIADO: 1980 - 2002
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GRAFICAS 2 (continuacion)

ANALISIS TEMPORO-ESPACIAL DE SEIS DEFECTOS CONGENITOS SELECCIONADOS.
PERIODO ESTUDIADO: 1980 - 2002

REGION DE MURCIA
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GRAFICAS 2 (continuacion)

PERIODO ESTUDIADO: 1980 - 2002

ANALISIS TEMPORO-ESPACIAL DE SEIS DEFECTOS CONGENITOS SELECCIONADOS.

COMUNIDAD FORAL DE NAVARRA
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GRAFICAS 2 (continuacion)

ANALISIS TEMPORO-ESPACIAL DE SEIS DEFECTOS CONGENITOS SELECCIONADOS.

PERIODO ESTUDIADO: 1980 - 2002
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Otro de los grandes valores que tienen los datos del
ECEMC, es que corresponden a un periodo de tiempo muy
amplio, a lo largo del cual han tenido lugar diversos even-
tos que son importantes para la investigaciéon de las cau-
sas de los defectos congénitos. Entre ellos podemos des-
tacar la ya mencionada posibilidad de interrumpir la gestacién
por defectos fetales, y la regionalizacion del pais en las di-
ferentes Comunidades Autdbnomas.

El impacto de las IVEs es algo que ha quedado claro a
lo largo del presente estudio, pero apenas ha quedado es-
bozado (porque excede a los objetivos del mismo), que el
no aplicar las técnicas diagnosticas necesarias ni la recogi-
da de informacion sobre los productos de estas IVEs, va a
tener un efecto dramatico tanto sobre la investigacion de
las causas de las alteraciones del desarrollo embriofetal, co-
mo para la informacién de los posibles riesgos a la familia.

En cuanto a la existencia de las Comunidades Auténo-
mas, los datos registrados en el ECEMC tienen un gran va-
lor intrinseco. Este se deriva del hecho de que los datos pro-
ceden de toda la geografia espafiola y estan recogidos
con la misma metodologia desde el afio 1976 en todas las
Comunidades. Precisamente por eso es posible la compa-
racion de los datos de las distintas Autonomias para estu-
diar los condicionantes locales de la frecuencia de defectos
congénitos. Este estudio, aparte de ofrecer una vision glo-
bal de las anomalias congénitas en todo el pais, ofrece in-
formacién sobre las diferencias. Y son, precisamente, esas
diferencias las que pueden ayudar a comprender los meca-
nismos de produccién de los errores de la morfogénesis y
alainvestigacion de sus causas. Ademas, ese analisis com-
parativo ofrece una importante informacion sobre los éxi-
tos de las diferentes estrategias preventivas y de ciertas po-
liticas sanitarias, asf como de sus deficiencias en ciertos
lugares y/o grupos de poblacién. Este conocimiento permi-
tird que puedan ser subsanadas mas rapidamente.

Un ejemplo de variacion, que ya comentamos somera-
mente en el nimero anterior del Boletin del ECEMC [Ro-
driguez-Pinillay cols., 2002], se refiere al incremento del nu-
mero de inmigrantes que se viene produciendo desde hace
unos afnos en nuestro pais. En la Gréfica 3 mostramos, en 3
periodos de tiempo (1980-1997, 1998-2001 y el afio 2002),
la distribucion de los controles del ECEMC segun el pais de
procedencia de los padres. En dicha grafica queda patente
el llamativo incremento en el porcentaje de padres prove-
nientes de otros paises. Estos grupos de poblacién, tienen
unas caracteristicas genéticas y socio-culturales diferentes
a las de la poblacién autéctona espafiola, como se pudo
comprobar en un estudio sobre diversas etnias realizado en
nuestros datos [Martinez-Frias, 1998], en el que se pudo
constatar que existian diferencias en cuanto a la frecuencia
de defectos ciertos congénitos entre las diferentes etnias
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estudiadas. Y, como es altamente probable que exista una
gran variaciéon entre las Autonomias tanto en cuanto a la
proporcion de la poblacién inmigrante como en el tipo de
grupos étnicos que la integran, esto puede ser otra causa
de variacion entre las regiones en cuanto a la frecuencia
de defectos congénitos. Ademas, esos grupos inmigran-
tes con relativa frecuencia viven en condiciones que en na-
da favorecen la prevencion de defectos congénitos. Por ello,
muy pronto tendremos que analizar los datos del ECEMC
teniendo en cuenta la procedencia de los padres en cada
Comunidad.

La visién global de la situacién en todo el pais en rela-
cion con todos estos aspectos, es de una enorme utilidad
para el disefio de las distintas politicas sanitarias desde las
Consejerias de Salud de cada Comunidad. Como ya hemos
dicho, las diferencias entre las regiones ofrecen una infor-
macion de mucha mas utilidad y valor, que la simple ob-
servacion de las caracteristicas de una sola zonasin la
perspectiva de poder conocer coOmo es esa situacion en las
restantes areas del pafs.

Siguiendo con la utilidad de la comparacion entre las di-
ferentes zonas, hemos podido determinar que el impacto
del diagndstico prenatal no es el mismo en todas las Auto-
nomias. A lo largo de los Boletines del ECEMC, hemos ve-
nido observando cémo los descensos de los diferentes de-
fectos como consecuencia de las IVEs, han sido diferentes
en cada Comunidad. Asf, en algunas, la disminucién de la
frecuencia al nacimiento de determinados defectos fue muy
rapida (la tendencia de la grafica temporal es méas verti-

GRAFICA 3

DISTRIBUCION DE LOS PADRES

DE LOS CONTROLES DEL ECEMC SEGUN PAIS
DE PROCEDENCIA EN 3 PERIODOS DE TIEMPO
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cal), mientras que en otras Autonomias ese descenso es mu-
cho més lento. Estas diferencias muestran que las politicas
sanitarias y los planes de diagndstico prenatal de ciertas pa-
tologias son diferentes, y que en algunas regiones el acce-
so de la poblacién a la informacién sanitaria y al diagnésti-
co prenatal es mas facil y eficaz que en otras.

Finalmente, en relacion con la prevencion, queremos su-
brayar que aunque estemos observando un descenso im-
portante en el nUmero de nifos que nacen con alteracio-
nes, ello no debe interpretarse en el sentido de que los
defectos congénitos estan dejando de ser un problema en
nuestro pais. El hecho de que no lleguen a nacer no impli-
ca que estas patologias no se estén produciendo. La posi-
bilidad de realizar una IVE debe ser una opcion individual,
pero no debe considerarse desde la perspectiva de la Sa-
lud Publica, ya que desde el punto de vista sanitario la rea-
lizacion de una IVE por defectos fetales constituye un fra-
caso, porgue no se consiguié que el niflo naciera sano. El
ECEMC, como la mayoria de los programas de investigacion
sobre defectos congénitos, tiene como objetivo primor-
dial la investigacion acerca de las causas por las que se al-
tera el desarrollo prenatal, para poder llegar a prevenir la
aparicion de anomalias. Por tanto, estamos hablando de pre-
vencion primaria de los defectos congénitos. Por ello, se
deben intensificar los esfuerzos (tanto publicos como priva-

dos) tendentes a favorecer y propiciar la busqueda y esta-
blecimiento de esas medidas de prevencion primaria que
son las que favorecen el nacimiento de nifios sanos.

Referencias

EUROCAT Working Group (2002): Report 8: Surveillance of Congeni-
tal Anomalies in Europe 1980-1999. Ed. University of Ulster. New-
townabbey.

Instituto Nacional de Estadistica (2003): Movimiento natural de la po-
blacion. Resultados provisionales 2001. Madrid.

ICBDMS (International Clearinghouse for Birth Defects Monitoring
Systems) (2002): Annual Report with data for 2000. Ed. ICBD.
Roma.

Martinez-Frias ML (1998): Anélisis del riesgo que para defectos con-
génitos tienen diferentes grupos étnicos de nuestro pais. An Esp
Pediatr 48:395-400.

Martinez-Frias ML (2003): Manual Operacional del ECEMC. Ed. Mar-
tinez-Frias y Bermejo. Madrid.

Martinez-Frias ML, Gémez-Ullate J, Valdor C, Bermejo E (2000): Signi-
ficado de las cifras de frecuencia de defectos del tubo neural y de
sindrome de Down en recién nacidos, corregidas y no corregidas
por las interrupciones de la gestacion tras el diagnostico prenatal
de esos defectos congénitos. Progr Obstet Ginecol 43:403-409.

Rodriguez-Pinilla E, Bermejo E, Cuevas L, Mejias C, Martinez-Frias ML
(2002): Vigilancia epidemiolégica de anomalias congénitas en Es-
pana durante el periodo 1980-2001. Bol ECEMC: Rev Dismor Epi-
demiol V,1:56-95.

BOLETIN DEL ECEMC: Revista de Dismorfologia y Epidemiologia. Serie V. n° 2, 2003. ISSN: 0210-3893

—h—



