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Summary
Title.— Surveillance of congenital anomalies in Spain during the period 1980-2001

We analysed the data gathered by the ECEMC Program since 1980 till 2001, in order to study the frequency of congenital defects (CD)
among more than 1.800.000 newborn infants in Spain, its evolution over the time, and the birth prevalence of CD in the different Spanish
Autonomic Regions (AR).

The analysis also included the birth prevalence of series of selected CD (because of their relatively high frequency, or the mortality/mor-
bidity they bear), their time distribution, their combined distribution by time and AR, and the impact of the voluntary interruption of gesta-
tion (VIG) after prenatal detection of anomalies in the fetus.

We analysed the data in 3 periods: 1980-1985, which is the period preceding the pass in Spain of the law allowing VIGs before the 22
weeks of gestation due to congenital defects in the fetus. 1986-2000, which is the period following the pass of the mentioned law, and
2001, which is the year we are analysing. The prevalence figures in the first period can be considered as de baseline frequencies in our po-
pulation, since the VIG was not permitted by law.

We have observed statistically significant decrease of the global frequency of CD, which was 1.14% in 2001, being 2.22% in the base
period. The main cause of this decrease frequency, are VIGs after prenatal detection of CD in the fetus. We have also analysed the data gat-
hered on VIGs due to CD, but the results are not substantially modified, since not all the participating hospitals can report data on VIGs. Re-
garding the global prevalence observed in the different AR, we detected significantly decreases in 11 of the 17 AR. Only Extremadura expe-
riment a significant increase trend, which is attributable to the improvements in the neonatal care units permitting to take care of infants
that in the past were born in other Regions after prenatal diagnosis of CD after the 22 weeks of gestations. Among the 16 selected CD, 12
show a statistically significant decreasing trend along the time. These are: anencephaly, spina bifida, encephalocele, hydrocephaly, anoph-
thalmia/microphthalmia, cleft palate, cleft lip, diaphragmatic hernia, hypospadias, omphalocele, limb reduction defects, and Down syndro-
me. Some others defects shown a tendency to diminish, but without reach the statistical significance. It is important to comment that
hypospadias, that have had a stable frequency along the time until 1995, showed an important decreasing frequency in 1996, and since
that moment have been stable but in low levels of frequency. A specific study is being conducted nowadays in order to figure out the cause
of such change in their prevalence.

Six defects (@anencephaly, spina bifida, cleft palate, cleft lip, limb reduction defects, and Down syndrome), show a generalized tendency to
diminish their frequency at birth over the time in the different AR, although in some of them the tendency is not statistically significant yet.

In conclusion, it is clear from our data, the great impact of VIGs on the birth prevalence of CD. However, we could consider that some
other factors, such as the primary prevention of neural tube defects and other anomalies with periconceptional intake of folic acid may also
affect to the decrease birth frequencies. Other measures, as the better planning and care of pregnancies, may also act as a primary preven-
tion. However, at present times, it is near impossible to analyse their individual contribution.

Introduccion gue van a tener que ser destinados tanto para su atencién
médica como para su mejor insercion en la sociedad.

El ECEMC viene efectuando la Vigilancia Epidemiolégi-

ca de los Defectos Congénitos (DC) en nuestro pais desde
hace ya mas de 26 anos. Gracias a ello se conocen las cifras
de prevalencia al nacimiento de los distintos DC en nuestro
medio, su evolucion a lo largo del tiempo y su distribucion
por Comunidades Autonomas. Conocer el nimero de ni-
fios con malformaciones que estan naciendo en cada mo-
mento y lugar es esencial para poder prever los recursos

Sin embargo, la Vigilancia Epidemiolégica que se lleva a
cabo en el ECEMC no se limita a proporcionar las cifras de
las frecuencias de los distintos DC, sino que también, ante
cualquier cambio en la frecuencia de un defecto congénito,
se investigan las posibles causas para poder ejercer poste-
riormente una prevencién primaria [Martinez—Frias y cols.,
1992]. De hecho, identificar la causa de una variacién en la
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frecuencia de un DC es, sin duda, uno de los objetivos pri-
mordiales del ECEMC. No hemos de olvidar que en la déca-
da de los 60, cuando no existian los registros que hoy dia for-
man el International Clearinghouse for Birth Defects Monito-
ring Systems (entre los que se encuentra el ECEMC), se
necesitaron mas de 6.000 nifos recién nacidos con defectos
por reduccion de extremidades para que se identificara a la
Talidomida como la causa de la epidemia [Lenz, 1961].

Como ya hemos comentado en multiples ocasiones, a
partir del aflo 1985, momento en el que se produce la lega-
lizacién de la interrupcién de la gestacion en determinados
supuestos (siendo uno de ellos “cuando se presuma que el
feto nacera con graves alteraciones fisicas o psiquicas”), las
cifras de prevalencia al nacimiento de muchos de los DC se
estan alterando. Esto es mas patente en aquellos que tienen
mayor posibilidad de identificacion durante las 20 primeras
semanas de embarazo. Por eso, a la hora de interpretar las
variaciones de las frecuencias, y ahora nos referimos espe-
cialmente a aquellas que disminuyen, hemos de tener siem-
pre en cuenta el enorme impacto del diagndstico prenatal.
Y asi, lo hemos venido comentando durante los ultimos
afnos [Bermejo y Martinez—Frias, 2001]. No obstante, cada
vez mas hemos de tener presente otros factores que pue-
dan estar influyendo, como podria ser el desarrollo socioe-
condmico del pais, que conlleva una cada vez mayor planifi-
cacion de la gestacion, una mejor asistencia sanitaria y una
mas efectiva aplicacion de medidas preventivas.

Este ano queremos, ademas, hacer una reflexion impor-
tante. Durante los préximos afos, cabria esperar que las
frecuencias de los distintos DC (o al menos de algunos de
ellos) se vean modificadas por un fendmeno muy diferente.
Los cambios sociales que estan ocurriendo en nuestro pafs
debidos a la inmigracién cada vez mayor, van a conllevar,
necesariamente, cambios en las patologias congénitas, in-
herentes a multiples factores. Entre ellos, podemos citar la
raza de los padres, el estado inmunitario materno (vacuna-
ciones incompletas), la presencia de enfermedades mater-
nas endémicas en sus paises de origen (malaria, paludis-
mo...), el peor cuidado de la gestacién por situaciones so-
cioeconémicas muy precarias (presencia de infecciones,
mala nutricion, mal control sanitario, etc.) asi como otros
multiples factores dificilmente controlables. Por ello, pue-
den empezar a aparecer patologias que ya habfan desapa-
recido o que ya tenfan una muy baja prevalencia en nuestro
medio [Martinez—Frias, 1998].

Ademés, no debemos olvidar la fuerte relacién existente
entre la mortalidad infantil de un pais y los DC. Segun los da-
tos de la “American Public Health Association” (APHA), en el
afno 1997 los DC fueron responsables del 22% de la mortali-
dad infantil. Este porcentaje se habia incrementado desde el
ano 1970, momento en el cual los DC eran la causa de solo el
15% de las muertes durante la infancia. Este incremento del
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impacto de los DC se explica debido a que a medida que la
mortalidad infantil por otras causas va disminuyendo (en Esta-
dos Unidos la mortalidad infantil descendié en un 65% duran-
te el periodo de 1970 a 1997), la proporcién de las muertes
causadas por los DC aumenta. Asi mismo, segun la APHA,
también se ha observado que los porcentajes de mortalidad
infantil debidos a DC son mayores en la poblacion no-blanca
en comparacion con la blanca (en los datos del afo 1997, los
nifos de raza no—blanca presentaron una mortalidad un 11%
superior a los de raza blanca). Los responsables del informe de
la APHA, comentan que los posibles factores implicados en las
diferencias en la mortalidad segun la raza, incluirian variacio-
nes en las medidas preventivas (tales como suplementacion
con acido félico), en el acceso y uso de “screening” (o cribado)
prenatal y en el tratamiento médico y/o quirdrgico de los nifios
afectados. Asi mismo, investigadores de los “Centers for Di-
sease Control and Prevention” (CDC) en EE.UU., también han
publicado discrepancias en la mortalidad infantil segun la raza.
Asf, en un estudio sobre cardiopatias congénitas, la mortali-
dad fue una media de un 19% mas alta en nifios de raza ne-
graque en los de raza blanca.

Por todo ello, el ECEMC se enfrenta a un importante re-
to. En algunos de los hospitales que colaboran con el Pro-
grama los datos son ya muy elocuentes. Por ejemplo, en el
Centro n° 4 (Hospital Dr. Trueta, de Girona) durante el afo
2001 nacieron 50 recién nacidos malformados. De ellos 23
(es decir, el 46%) no eran de raza blanca.

A partir de ahora va a ser, pues, necesario tener en
cuenta, al hacer la vigilancia de los defectos congénitos,
gué datos pueden estar influenciados por la raza de los pa-
dres asi como por su contexto socio—econdémico—cultural.
Ello, sera el primer paso no sélo para que las autoridades sa-
nitarias de las diferentes Comunidades Auténomas, pue-
dan prever los requerimientos médicos y sociales de estos
ninos y sus familias, sino también para la realizacion de
campanas de informacion dirigidas a esta poblacion, que
constituye una via fundamental para conseguir la preven-
cion primaria de los defectos congénitos en sus hijos.

Metodologia del ECEMC

La metodologia del ECEMC esta descrita detalladamente
en el llamado "Manual Operacional" [Martinez—Frias, 1995].
En dicho Manual Operacional esta recogida la normativa co-
mun que constituye el marco de referencia para todos los
participantes en el Estudio. Con el fin de facilitar la compren-
sion e interpretacion de los resultados que mostramos a lo
largo de este capitulo, resumiremos brevemente los aspectos
mas importantes de la metodologia del ECEMC.

El ECEMC podemos definirlo como un programa de inves-
tigacién dlinico—epidemioldgica de los nifos que nacen con




VIGILANCIA EPIDEMIOLOGICA DE ANOMALIAS CONGENITAS EN ESPANA DURANTE EL PERIODO 1980-2001

DC en nuestro pais. La investigacion llevada a cabo en el
ECEMC se basa en los datos obtenidos mediante un sistema
permanente de registro de nifos recién nacidos. Dicho sistema
de registro tiene base hospitalariay es de tipo caso—control. La
primera de estas dos caracteristicas implica que todos los ni-
Aos nacidos en los hospitales que participan en el Estudio son
examinados por los pediatras que colaboran con el ECEMC si-
guiendo rigurosamente la metodologia definida en el "Ma-
nual Operacional" al que haciamos referencia mas arriba. Me-
diante el examen que efecttian los pediatras a los recién naci-
dos se lleva a cabo la deteccién de los nifios denominados
casos. Se definen como casos aquellos nifos que presentan al-
gun defecto mayor o menor detectable durante los tres pri-
meros dias de vida, mediante cualquiera de los métodos ruti-
narios de exploracién de los neonatos. Al tratarse de un estu-
dio de tipo caso—control, por cada nifio malformado que nace
se selecciona un control, definido como el siguiente nacimien-
to del mismo sexo que el malformado, que ocurre en el mismo
hospital, siempre que no presente DC. Los nifos selecciona-
dos como controles constituyen el grupo de referencia frente
al cual se pueden comparar las caracteristicas de los nifos con
DC y las circunstancias relativas a sus gestaciones. Tanto para
los casos como para los controles se efectia la recogida del
mismo tipo de informacion. Para ello, existen unos protocolos
propios del ECEMC que incluyen datos sobre la historia obsté-
tricay familiar, enfermedades agudas y crénicas maternas, en-
fermedades y tratamientos crénicos paternos, exposicion pre-
natal a medicamentos y otros productos quimicos, a factores
fisicos, exposiciones ocupacionales, y otras ocurridas durante
el embarazo, hasta alcanzar un total de mas de 300 datos por
cada nifio. Dichos datos proceden, por una parte, de la explo-
racion de los recién nacidos, y por otra, de una entrevista di-
recta realizada a las madres de los casos y controles durante
los tres dias de hospitalizacidon postparto, tras el consentimien-
to para dicha entrevista, una vez informadas sobre la razén de
la misma. Toda esa informacion acerca de los casos y de los
controles se completa con el cdmputo de nacimientos ocurri-
dos en el hospital distribuidos por sexo y especificando el nu-
mero de partos multiples y de partos simples. Las cifras proce-
dentes del computo de nacimientos constituyen los denomi-
nadores para efectuar el célculo de las frecuencias de DC.

EI ECEMC, tal como se ha indicado en otros capitulos de
este Boletin, se cred en 1976, hace ya mas de 26 afos, lo
cual nos ha permitido registrar informacion sobre mas de
un millén ochocientos mil nifios recién nacidos, proceden-
tes de un total de 136 hospitales ubicados en las 17 Comu-
nidades Auténomas espafiolas y en el Principado de Ando-
rra. En uno de los capitulos finales de este Boletin puede ob-
servarse la relacién de todos los centros que participan o
gue han participado en el ECEMC. En el momento actual
estan colaborando 87 hospitales.

El ECEMC, como grupo de trabajo y como grupo de in-
vestigacion, tiene una estructura y un modo de trabajar que

se describen en el "Manual Operacional del ECEMC" [Mar-
tinez—Frias, 1995]. Se trata de un grupo multidisciplinario,
constituido a su vez por dos grupos de trabajo: el Grupo Pe-
riférico y el Grupo Coordinador. El Grupo Periférico estd in-
tegrado actualmente por 424 médicos de toda Espafa (en
uno de los capitulos finales de este Boletin mostramos una
relacién de todos los médicos que participan en el ECEMC).
El Grupo Coordinador tiene su sede, a partir de este afio
(2002) en el Instituto de Salud Carlos lll, constituyendo el
Centro de Investigacion sobre Anomalias Congénitas
(CIAC) y esta integrado por biélogos, médicos y especialis-
tas en estadistica e informatica. Fruto del trabajo conjunto
del Grupo Periférico y el Grupo Coordinador, es la investi-
gacion llevada a cabo en las diversas areas de estudio de los
DC (Dismorfologia, Genética, Epidemiologia, Teratologia,
etc.). Esta se basa tanto en los datos registrados en el
ECEMC, como en las muestras de sangre o tejidos que se
reciben en nuestro laboratorio para su estudio citogenético
con técnicas de alta resolucion y técnicas de citogenética
molecular si procede. El trabajo realizado se ha visto plas-
mado, entre otras cosas, en los casi 400 trabajos publicados
en revistas cientificas especializadas, que se relacionan en el
apartado 6 de este Boletin.

A continuacién exponemos los resultados de la vigilan-
cia epidemioldgica de los defectos congénitos en nuestro
pais. Concretamente hemos estudiado los siguientes aspec-
tos:

e Frecuencia Global de DC en Espana.

e Frecuencia Global de DC en las distintas Comunida-
des Autonomas (CCAA) y Hospitales Colaboradores.

e Frecuencia de una serie de defectos concretos selec-
cionados por su impacto en la salud publica (bien por su
elevada frecuencia relativa, o por la morbi-mortalidad que
provocan).

e Distribucion temporal de la frecuencia de los defec-
tos seleccionados.

e Andlisis ttmporo—espacial de la frecuencia, valoran-
do por una parte el impacto de las IVEs de las que hemos
recibido informacion y vigilando a la vez la eventual apari-
cion de nuevos teratdgenos o posibles modificaciones de
los teratdbgenos conocidos, en las distintas Comunidades
Autonomas.

La mayoria de los resultados se ofrecen para tres perio-
dos de tiempo:

1. De 1980 a 1985, o periodo de referencia, para esta-
blecer la frecuencia base de los defectos congénitos, por ser
el periodo previo a la aprobacién en Espana de la Ley del
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TABLA 1
POBLACION ESTUDIADA EN LOS DIFERENTES PERIODOS DE TIEMPO
MALFORMADOS
Total RN
Ne. %
Total recién nacidos vivos
Periodo: Abril 1976-diciembre 2007 ..............c...c...... 31.566 1,67 1.887.538
Total recién nacidos muertos
Periodo: 1980-2001 .......ccoeviviiiiieie e 519 11.306
Total recién nacidos vivos+muertos
Periodo: 1980-1985 ........coiiiieee e 8.488 2,22 382.390
Periodo: 1986—2000 ...........cccveeiiiiiiiieicieeeeee 19.648 1,58 1.241.906
Periodo: 20071 .. .o 1.175 1,14 103.404

Aborto que permite la interrupcion de la gestacion por de-
fectos congénitos.

2. De 1986 a 2000, periodo posterior a la aprobacién de
la citada Ley.

3. Elafno 2001, que es el ultimo afo analizado, y nos da
idea de las frecuencias en el momento actual.

La elaboracion de los datos sobre las frecuencias se ha

realizado de modo que éstos sean comparables con los de
otros registros de todo el mundo.

Poblacion estudiada

En la Tabla 1 se muestra la poblacién estudiada por el
ECEMC. Desde abril de 1976, momento en el que se inicia
el ECEMC con el registro de recién nacidos vivos (RNV), has-
ta diciembre de 2001, el ECEMC controld un total de
1.887.538 RNV. De este total, se identificaron 31.566 RN
malformados (1,67 %).

A partir de 1980, momento en el que se empezaron a
incluir en el registro los RN muertos (RNM) y hasta finales de
2001, el ECEMC controld un total de 11.306 RNM, de los
cuales 587 presentaron algin DC (5,19%).

En la parte inferior de la Tabla 1 aparece el total de naci-
mientos controlados (RNV + RNM) durante el periodo 1980
a 2001, especificandose los tres periodos de tiempo antes
comentados (antes de la Ley del Aborto, después de la Ley
del Aborto, y los datos del Ultimo afno).

Cobertura del ECEMC

Segun los datos del Instituto Nacional de Estadistica pa-
ra el aino 2000 (que son los Ultimos publicados por este or-
ganismo en el momento de elaborarse este Boletin), en
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Espana nacieron 395.756 nifos. De este total, el ECEMC
controlé 105.833, lo que nos indica una cobertura del
26,74% sobre el total de nacimientos ocurridos en Espafia
durante ese periodo (Tabla 2). Esta cifra se ha modificado
muy poco con respecto a los datos del afio anterior (1999),
durante el cual la cobertura total del ECEMC fue del
27,58% de los nacimientos de todo el pais.

En esta misma Tabla 2 se especifica la cobertura del
ECEMC en cada una de las CCAA. La Comunidad Foral de
Navarra, es la Unica Autonomia de la que no disponemos de
datos durante el afo 2000. Por su parte, la Region de Mur-
cia (con una cobertura del 98,53%), La Rioja (91,18%),
Cantabria (82,75%), Castilla—La Mancha (73%) y Extrema-
dura (61%) son las CCAA en las que el ECEMC tiene una
mayor cobertura. En el resto de las Autonomias (con la ex-
cepcion de Baleares, en la que solo disponemos de datos de
Mahén y de Manacor, asi como de las Islas Canarias que s6-
lo disponemos de datos de Tenerife) el ECEMC controla
mas del 10% de los nacimientos.

Resultados de la Vigilancia Epidemiolégica
de los DC

Presentamos a continuacion los resultados de la vigilan-
cia epidemiolégica de los defectos congénitos en nuestro
pais.

1. Prevalencia Global de Defectos Congénitos

Durante el afo 2001, la prevalencia global de defectos
congénitos detectables durante los tres primeros dias de vi-
da en nuestro pais hasido de 1,14 %.

En la Tabla 1 anteriormente comentada podemos ob-
servar, no obstante, como las cifras de prevalencia han ido
variando a lo largo del tiempo. Asi, en la parte inferior de
esta tabla, observamos que durante el periodo anterior a la
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TABLA 2
COBERTURA DEL REGISTRO DE NACIMIENTOS DEL ECEMC POR COMUNIDADES AUTONOMAS
(Segun datos del INE [2001] para 2000)
. NACIMIENTOS EN EL ECEM NACIMIENTOS EN ESPANA COBERTURA ECEMC

COMUNIDAD AUTONOMA Afio 2000 Afio 2000 EN 2000 (%)
Andaludia..... 10.048 80.756 12,44
Aragon .......cocceeeeeenn 1.759 9.937 17,70
Principado de Asturias............ccocoevenenns. 1.680 6.809 24,67
Islas Baleares (@) .........ccccooveveeeeieiie, 468 (a) 9.417 (a) 4,97 (a)
Canarias (b) 1.745 (b) 18.781 (b) 9,29 (b)
Cantabria........cccooviioiiiii e 3.520 4.254 82,75
Castilla-La Mancha...........cccccoocoooii 11.885 16.281 73,00
Castillay Ledn ..o 6.895 17.857 38,61
Catalufa ..o 10.384 63.489 16,36
Comunidad Valenciana ... 11.384 40.452 28,14
Extremadura ........ccooooeiiiii 6.116 10.025 61,01
Galiia.....oooooieoe 5.534 19.468 28,43
La Rioja...ccoeviiiiiii 2.098 2.301 91,18
Comunidad de Madrid. 11.808 56.768 20,80
Regién de Murcia................... 13.968 14.177 98,53
Comunidad Foral de Navarra.................. 0 5.280 0,00
PaiS VaSCO ....vcceeee e 6.541 17.468 37,45
Ceuta y Melilla... 0 2.236 0,00
TOTAL .o 105.833 395.756 26,74
(a) Los datos de Baleares en el aino 2000 se refieren exclusivamente a Menorca.
(b) Actualmente, los datos de las Islas Canarias proceden sélo de Tenerife.

Ley del Aborto, la frecuencia de RN (vivos + muertos) con
defectos congénitos era de 2,22 %, cifra que consideramos
nuestra frecuencia basal al nacimieto. En el periodo poste-
rior a esta Ley, la frecuencia de nifos con DC baj6 a 1,58%,
encontrandose en el momento actual en 1,14% como ya
hemos comentado.

En la actualidad, aun cuando podamos asumir que la
mejora progresiva en las condiciones socio—econémicas de
los paises desarrollados (mejor alimentacion, mas eficaz va-
cunacion de la poblacion, mejor control médico, mayor pla-
nificacion de las gestaciones, mayor aplicacion de pautas
preventivas, mayor acceso a la informacién etc.) va a conti-
nuar reduciendo paulatinamente la aparicién de, al menos,
ciertos defectos congénitos. Sin embargo, es indudable que
el avance en el diagndstico prenatal y la posibilidad poste-
rior de la interrupcién de las gestaciones con defectos con-
génitos es el factor determinante de la disminucion obser-
vada en la frecuencia de DC.

Por tanto, hemos de ser conscientes de que los defectos
congénitos no estan disminuyendo mucho en cuanto a su
produccion, es decir, apenas estamos ejerciendo una pre-
vencioén primaria, Unica que ahorra (tanto individualmen-
te como socialmente) el sufrimiento y el coste de un recién
nacido malformado. El diagndstico prenatal, es decir, la
prevencion secundaria, no ahorra, al menos, el sufri-
miento de los padres, y tiene también un coste econémico.

Por ello, debemos seguir esforzandonos en conseguir la
prevencion primaria de los defectos congénitos, mediante
el andlisis de las causas por las que se producen las malfor-
maciones congénitas y la aplicacion de todas aquellas medi-
das preventivas que hoy se conocen.

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

A la hora de mostrar la prevalencia de DC al nacimiento
por CCAA o por Hospitales, se plantea no sélo el problema
ya comentado de como las interrupciones Voluntarias del
Embarazo (IVEs) estan modificando esta cifra, sino también
hay que tener en cuenta la posibilidad de que algunos em-
barazos, considerados de riesgo por algiin motivo (como
puede ser la deteccion prenatal de anomalias), sean deriva-
dos a otros hospitales de referencia (capaces de proporcio-
nar una asistencia mas adecuada) y por tanto el nacimiento
no tenga lugar donde “naturalmente” le corresponderia.

Analizaremos a continuacion, detalladamente, estos
dos aspectos para una mejor comprension de las cifras de la
frecuencia global de DC en los diferentes centros o CCAA.
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a) Interrupciones voluntarias del embarazo (IVEs)
y estudio de la frecuencia de defectos
congénitos al nacimiento

Como consecuencia de la realizacion de IVEs tras la de-
teccion prenatal de anomalias, la frecuencia de defectos
congénitos observada al nacimiento es menor que la que
observariamos si no se practicaran tales IVEs. La solucién
mas inmediata para tratar de aproximarnos a la frecuencia
real podria ser, en principio, registrar informacién sobre las
IVEs realizadas y sumarla a la frecuencia observada en RN.
Sin embargo, este procedimiento, sencillo en apariencia,
conlleva un gran nimero de dificultades. Entre éstas, pode-
mos destacar que no se esta registrando la informacion so-
bre todas las IVEs realizadas y que en las IVEs no se suelen
aplicar los mismos procedimientos diagndsticos que se apli-
can a los RN (estudio anatomopatoldgico, citogenético, ra-
diolégico, bioquimico, etc.) lo que determina que la proba-
bilidad de detectar ciertas anomalias en las IVEs sea inferior
que en los neonatos.

Ademas, al sumar los datos de las IVEs a los de los RN, se
sobreestima la frecuencia real que se observaria al naci-
miento si no se realizaran IVEs ya que estaremos agregando
una cierta proporcion de gestaciones de fetos malformados
gue si hubieran seguido su curso natural, habrian concluido
en un aborto espontaneo y no tendrian que contabilizarse
al nacimiento [Martinez—Frias y cols., 2000]. También, al no
incluir en el denominador la totalidad de las IVEs realizadas
por otras causas, se sobrevalora la frecuencia de las realiza-
das por defectos.

A este respecto, gracias a que el ECEMC dispone de la
frecuencia basal de DC en los datos correspondientes al pe-
riodo comprendido entre 1980 y 1985, podremos hacer
una correccion de la cifra de frecuencia en aquellos centros
gue comuniquen la totalidad del las IVEs. Se podra estimar
también la sobrevaloracion que supone el hecho de sumar
estos datos a los de los recién nacidos, teniendo presentes
las anteriores observaciones.

b) Derivacién de embarazos de riesgo a centros
de referencia y estudio de la frecuencia de
defectos congénitos

En los registros de base hospitalaria sin cobertura total
de los nacimientos de un pais, deberia ser preceptivo tener
en cuenta esta circunstancia a la hora de analizar la fre-
cuencia de defectos congénitos. Esa es la razon por la que
en el ECEMC venimos registrando informacién sobre si el
parto fue referido o no desde otro hospital. Si no lo tuviéra-
mos en cuenta, en los hospitales a los que son referidos los
embarazos de riesgo se observaria una frecuencia de defec-
tos congénitos mas alta que la esperada, mientras que en
los hospitales de los que proceden la frecuencia registrada
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seria menor que la que se esperaria si los partos no hubieran
sido referidos a otro hospital. Dado que no todos los hospi-
tales de Espafia colaboran con el ECEMC, se pueden plan-
tear las siguientes situaciones:

e Si en la Comunidad Autdnoma colaboran con el
ECEMC tanto el hospital al que son referidos los embara-
zos de riesgo y sus partos (hospital de referencia), como
los hospitales de los que proceden los mismos, la frecuen-
cia global observada en esa Autonomia no se vera altera-
da. El hecho de que se estén derivando partos de unos a
otros hospitales, no alterara la frecuencia de la Comuni-
dad, puesto que la mayor frecuencia registrada en los hos-
pitales de referencia se ve compensada por la menor fre-
cuencia observada en el resto de hospitales de la zona.
Solo habria variaciones si ciertos embarazos de riesgo se
derivaran a otras Comunidades Auténomas.

e Sien la Comunidad Auténoma colabora el hospital
de referencia y no lo hacen todos los hospitales que estan
refiriendo partos al primero, la frecuencia de defectos con-
génitos que registraremos en dicha Comunidad sera relati-
vamente alta.

e Sien la Comunidad Autdbnoma no colabora con el
ECEMC el hospital de referenciay si lo hacen los hospitales
que refieren partos al mismo, registraremos una frecuen-
cia relativamente baja de nifios con defectos congénitos
en la Comunidad.

Todos estos aspectos no invalidan los resultados, siem-
pre que se interpreten teniéndolos en cuenta al analizar las
cifras de frecuencia.

Pasamos, pues, a resumir los resultados de la Vigilancia
Epidemioldgica de DC por CCAA y Centros u Hospitales
gue colaboran con el ECEMC.

En la Tabla 3 mostramos la frecuencia global de defec-
tos congénitos en cada Centro Colaborador (que aparece
con el nimero asignado en el ECEMC) y en la Comunidad
Autonoma a la que pertenecen. Los datos se ofrecen en los
tres periodos de tiempo que hemos establecido, y que son:

e El primer periodo es el comprendido entre 1980 y
1985, o periodo de referencia, al ser el periodo previo a la
aprobacion en Espafna de la ley que permite las IVEs por
defectos congénitos. Como ya indicamos, la frecuencia re-
gistrada en dicho periodo sera la frecuencia base con la
cual podremos comparar las frecuencias registradas en pe-
riodos posterioresy al considerar los datos sobre las IVEs.

e Elsegundo periodo es el comprendido entre 1986 y
2000, por ser el periodo siguiente a la aprobacion de la ci-
tada ley. Si comparamos la frecuencia registrada en estos
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TABLA 3
PREVALENCIA DE RECIEN NACIDOS MALFORMADOS POR CENTRO Y COMUNIDAD AUTONOMA
EN TRES PERIODOS DE TIEMPO: 1980-1985, 1986-2000 y 2001
RECIEN NACIDOS RECIEN NACIDOS+IVES (a),
Y PARTOS REFERIDOS
EN CENTROS
1980-1985 1986-2000 2001 DE PROCEDENCIA
CENTRO
Total Malformados Total Malformados Total Malformados 1986-2000 2001
RN N.° % RN N.° % RN N.° % % %
1: - - N 7.201 79 1,10 - N - 1,01 -
6: 12.444 257 2,07 33.026 325 0,98 - N - 0,98 N
36: - - - 8.905 74 0,83 997 4 0,40 0,85 0,40
45: 20.221 241 1,19 - N N - N - N N
61: 4.143 31 0,75 7.630 66 0,87 - - - 0,87 -
62 : 2.873 91 3,17 18.191 348 1,91 1.117 15 1,34 1,94 1,34*
68 : - - - 26.420 360 1,36 1.479 16 1,08 1,36 1,08
70: - - - 1.520 21 1,38 - - - 1,38 -
76 - - N 2.851 63 2,21 115 2 1,74 2,21 1,74
79: - - - 14.436 170 1,18 1.229 13 1,06 1,18 1,06
94 : - - - 15.478 110 0,71 2.026 10 0,49 0,71 0,49
109 - - N 7.634 80 1,05 1.445 8 0,55 1,03 0,55
128 - - - 1.496 8 0,53 728 3 0,41 0,53 0,41
ANDALUCIA 39.681 620 1,56 144.788 1.704 1,18 9.136 71 0,78* 1,18 0,78*
74: - - - 7.165 117 1,63 524 5 0,95 1,65 0,95
90: - - - 5.030 31 0,62 502 0 0,00 0,64 0,00
91: - - - 5.169 97 1,88 518 10 1,93 1,86 1,93
121 - - - 303 3 0,99 39 1 2,56 0,99 2,56
ARAGON - - - 17.667 248 1,40 1.583 16 1,01 1,41 1,01
17 - - - 3.699 57 1,54 279 5 1,79 1,78 2,14
52: 2.182 41 1,88 1.542 29 1,88 - - - 1,88 -
53: - - - 10.433 156 1,50 843 7 0,83 1,50 0,83
55: 2.964 73 2,46 9.270 166 1,79 323 3 0,93* 1,98 1,23
86: - - N 2.554 62 2,43 170 5 2,94 2,85 3,51
ASTURIAS 5.146 114 2,22 27.498 470 1,71 1.615 20 1,24* 1,84 1,42%
16: 2.235 61 2,73 7.670 188 2,45 505 2 0,40* 2,45 0,40*
130: - - - - - - 395 14 3,54 - 3,54
BALEARES (b) 2.235 61 2,73 7.670 188 2,45 900 16 1,78 2,45 1,78
27 : - - - 27.076 411 1,52 2.584 16 0,62 1,65 1,19
31: 3.112 198 6,36 - - - - - - - -
60 : - - - 16.433 265 1,61 - - - 1,61 -
69: - - - 197 0 0,00 - - - 0,00 -
CANARIAS 3.112 198 6,36 43.706 676 1,55 2.584 16 0,62* 1,64 1,19*
28: - - - 32.257 614 1,90 3.027 38 1,26 2,27 1,26
126 - - - 478 12 2,51 413 12 2,91 2,51 2,91
CANTABRIA - - - 32.735 626 1,91 3.440 50 1,45 2,28 1,45
(a): No se registran todas las IVEs realizadas. Por tanto, sélo se incluyen las 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 linal 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: 1980-1985, 1986-2000 y 2001
RECIEN NACIDOS RECIEN NACIDOS+IVES (a),
Y PARTOS REFERIDOS
EN CENTROS
1980-1985 1986-2000 2001 DE PROCEDENCIA
CENTRO
Total Malformados Total Malformados Total Malformados 1986-2000 2001
RN N.© % RN N.© % RN N.© % % %
2: 8.032 76 095 17.342 147 0,85 1.047 8 0,76 0,85 0,76
3: 7.637 207 2,71 17.026 266 1,56 1.287 17 1,32% 1,57 1,24*
13: 21.430 417 1,95 42875 805 1,88 291 61 2,10 1,87 2,10
18: 5.885 102 1,73 8.307 110 1,32 535 3 0,56 1,32 0,56*
19: 290 4 1,38 779 9 1,16 718 15 2,09 1,16 2,09
20: 5.306 398 7,50  11.707 445 3,80 609 23 3,78% 3,81 3,78%
21: 4.521 130 2,88 24926 392 1,57 1.326 15 1,13% 1,57 1,06*
85: - - - 37.271 650 1,74 2.873 29 1,01 1,73 1,04
97: - - - 4.287 45 1,05 529 2 0,38 1,07 0,38
CAST-LA MANCHA 53,101 1.334 2,51 164.520 2.869 1,74 11.835 173 1,46* 1,75 1,45%
9: 8.446 115 1,36 16.159 146 0,90 937 9 0,96 0,91 1,07*
14: 9.720 82 0,84  16.660 161 0,97 921 13 1,41 0,96 1,41
38: 12.794 268 2,09  28.037 492 1,75 1.703 33 1,94* 1,73 1,94*
40: 6.839 59 0,86 - - - - - - - -
51: 12.610 493 3,91 27.074 1.140 4,21 1.591 48 3,02 4,23 3,50
64 : - - - 4.021 60 1,49 - - - 1,49 -
73: - - - 5.344 79 1,48 316 3 0,95 1,50 0,95
84: - - - 14.110 209 1,48 1.166 13 1,11 1,48 1,11
CASTILLAY LEON 50.409 1017 2,02 111.405 2.287 2,05 6.634 119 1,79 2,06 1,94
4: 11.116 402 3,62 23.349 743 3,18 1.431 50 3,49 3,32 3,83
5: 11.383 224 1,97  24.263 352 1,45 2.235 16 0,72* 1,45 0,72%
12 2.732 89 3,26 9.312 90 0,97 980 11 1,12% 0,97 1,12*
37: 7.829 112 1,43 - - - - - - - -
63: 2.586 160 6,19  27.958 572 2,05 - - - 2,54 -
75: - - - 8.884 176 1,98 773 13 1,68 2,10 2,69
77 : - - - 13.550 191 1,41 1.746 10 0,57 1,40 0,57
81: - - - 3.463 172 4,97 356 13 3,65 5,21 3,65
82: - - - 11.967 152 1,27 895 9 1,01 1,28 1,01
83: - - - 526 8 1,52 129 1 0,78 1,52 0,78
102: - - - 612 4 0,65 98 2 2,04 0,65 2,04
110: - - - 2479 69 2,78 631 10 1,58 3,37 1,74
120: - - - 488 6 1,23 218 0 0,00 1,23 0,00
132: - - - - - - 102 2 1,96 - 1,96
CATALUNA 35.646 987 2,77 126.851 2.535 2,00 9.594 137 1,43* 2,18 1,59*
(a): No se registran todas las IVEs realizadas. Por tanto, sélo se incluyen las 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 linal estadisticamente significativo a lo largo del tiempo.
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TABLA 3 (Continuacion)
PREVALENCIA DE RECIEN NA[CIDOS MALFORMADQOS POR CENTRO Y COMUNIDAD AUTONOMA
EN TRES PERIODOS DE TIEMPO: 1980-1985, 1986-2000 y 2001
RECIEN NACIDOS RECIEN NACIDOS+IVES
(a), Y PARTOS REFERIDOS
EN CENTROS
R 1980-1985 1986-2000 2001 DE PROCEDENCIA
Total Malformados Total Malformados Total Malformados 1986-2000 2001
RN N.° % RN N.° % RN N.© % % %
33: - - - 2.012 18 089 736 7 0,95 0,89 0,95
46 15.854 166 1,05 18.283 51 028 2.405 0 0,00* 0,28 0,00%
50 : 3.908 75 192 16.934 271 1,60 486 4 0,82 1,71 0,82
7 - - - 9.508 129 1,36 - - - 1,39 -
80 : - - - 2.326 56 241 - - - 2,41 -
e - - - 1.702 28 1,65 412 3 0,73 1,65 0,73
116 - - - 4.980 62 1,24 1.383 9 0,65 1,24 0,65
118 - - - 422 4 095 19 0 0,00 0,95 0,00
122 - - - 1.824 12 0,66 1.064 1 0,09 0,66 0,09
123: - - - 3.102 39 1,26 1.199 8 0,67 1,26 0,67
124 - - - 3.533 84 238 1.758 30 1,71 2,29 1,71
125 - - - 2.208 65 2,94 1.521 31 2,04 2,94 2,04
131: - - - - - - 239 1 0,42 - 0,42
COM. VALENCIANA  19.762 241 1,22 66.834 819 1,23 11.222 94 0,84 1,26 0,84*
23: 10.576 95 090 22.240 753 339 1.553 52 3,35%* 3,34 3,10%*
87: - - - 26.488 532 201 2.500 41 1,64 1,98 1,68
98: - - - 3.824 94 246 478 7 1,46 2,48 1,46
99: - - - 4.602 126 274 - - - 2,80 -
100 - - - 646 3 046 386 1" 2,85 0,46 2,60
104 : - - - 4.438 85 1,92 369 2 0,54 2,00 0,54
EXTREMADURA 10.576 95 090 62.238 1.593 2,56 5.286 113 2,14%* 2,55 2,06%*
24 7.996 100 1,25 7.025 39 0,56 - - - 0,56 -
25: 8.847 156 1,76 6.364 14 022 1.150 1 0,09* 0,22 0,09*
29: 29.874 601 201 53.640 147 1,39 3.372 39 1,16* 1,38 1,16*
78: - - - 1.072 34 317 - - - 3,17 -
92: - - - 5.463 52 095 - - - 1,01 -
119: - - - 1.028 21 2,04 381 5 1,31 2,04 1,31
127 : - - - 972 0 0,00 - - - 0,00 -
GALICIA 46.717 857 1,83 75.564 907 1,20 4.903 45 0,92¢ 1,20 0,92*
39: 12.746 476 373 22.056 200 091 2.064 1 0,05* 0,91 0,05*
129: - - - - - - 304 9 2,96 - 2,96
LA RIOJA 12.746 476 373 22.056 200 091 2.368 10 0,42* 0,91 0,42*
8: - - - 10.763 85 079 3.124 21 0,67 0,74 0,67
32: 12.638 366 2,90 4.637 98 211 - - - 2N -
34: 461 7 1,52 - - - - - - - -
56: 11.826 126 1,07 49.523 638 1,29 3.446 33 0,96 1,23 0,78
93: - - - 15.622 122 078 2.505 20 0,80 0,77 0,80
96 : - - - 12.500 63 0,50 - - - 0,51 -
112 - - - 1.042 14 1,34 148 2 1,35 1,25 1,35
113 - - - 2.187 24 1,10 509 8 1,57 1,10 1,57
114 - - - 1.610 32 1,99 N - N 1,99 -
115 - - - 10.764 172 1,60 2.949 19 0,64 1,98 1,51
1M7: - - - 294 1 034 - - - 0,34 -
133: - - - - - - 447 7 1,57 - 1,57
MADRID 24.925 499 2,00 108.942 1.249 1,15 13.128 110 0,84 1,16 0,99*
(a): No se registran todas las IVEs realizadas. Por tanto, sélo se incluyen las 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 linal 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: 1980-1985, 1986-2000 y 2001
RECIEN NACIDOS RECIEN NACIDOS+IVES
(a), Y PARTOS REFERIDOS
EN CENTROS
1980-1985 1986-2000 2001 DE PROCEDENCIA
CENTRO
Total Malformados Total Malformados Total Malformados 1986-2000 2001
RN N.° % RN N.© % RN N.° % % %
30: 1.673 168 2,19 19.304 399 2,07 1.566 34 2,17 2,08 2,17
35: 1.131 " 0,97 13.899 146 1,05 901 7 0,78 1,06 0,78
59: 2.491 70 2,81 10.971 316 2,88 784 20 2,55 290 2,55
89: - - - 66.374 975 1,47 5.973 53 0,89 1,44 0,85
95: - - - 8.175 123 1,50 1.109 11 0,99 1,54 0,99
103 - - - 1.371 11 0,80 - - - 087 -
105 - - - 2.651 20 0,75 811 9 1,11 075 1,1
106 : - - - 490 7 1,43 18 0 0,00 1,43 0,00
107 : - - - 6.212 16 0,26 1.223 2 0,16 027 0,16
108 : - - - 181 0 0,00 - - - 0,00 -
MURCIA 11.295 249 2,20 129.628 2.013 1,55 12.385 136 1,10* 1,55 1,08%
15 15.566 366 2,35 25.617 277 1,08 - - - 1,07 -
NAVARRA 15.566 366 2,35 25.617 277 1,08 N - N 1,08 -
7: 24.617 919 3,73 44.458 442 0,99 3.888 21 0,54* 1,04 0,54*
41: 3254 143 4,39 - - - - - - - -
48 : 3.015 4 1,39 - - - - _ _ _ _
54 1.849 46 2,49 - - - - - - — _
57: 15.571 161 1,03 - - - - - - - -
58: 2.863 55 1,92 17.732 272 1,53 2.306 20 0,87* 1,53 0,87*
65: 266 8 3,01 1.337 11 0,82 - - - 0382 -
66: 38 0 0,00 7.528 231 3,07 597 8 1,34* 311 1,34*
PAIS VASCO 51.473 1.374 2,67 71.055 956 1,35 6.791 49 0,72* 1,38 0,72*
101 : - N N 3.132 31 0,99 - - N 1,02 -
ANDORRA - - - 3.132 31 0,99 - - - 1,02 -
TOTAL ECEMC: 382390  8.488 2,22 1.241.906  19.648 1,58 103.404 1.175 1,14* 1,62 1,19*
(a): No se registran todas las IVEs realizadas. Por tanto, sélo se incluyen las 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 linal estadisticamente significativo a lo largo del tiempo.

anos con la observada en el periodo de referencia, la dife-
rencia entre ambas cifras nos da una estimacion del im-
pacto que sobre la frecuencia neonatal de defectos congé-
nitos estan teniendo las IVEs.

e E| tercer y Ultimo periodo considerado es el Ultimo
ano analizado, el afno 2001, cuyos datos nos ofrecen una
idea de cudl es la frecuencia actual.

La tabla esta dividida en dos partes: la parte izquierda
muestra la frecuencia en RN en los tres periodos considera-
dos, mientras que la parte derecha de la tabla incluye la fre-
cuencia calculada en los mismos periodos al sumar los datos
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de las IVEs (en los casos en los que nos fueron enviados) a
los de los recién nacidos, y al considerar los partos referidos
en sus hospitales de procedencia.

Tanto en la mitad izquierda como en la mitad derecha
de la tabla, para comprobar si existe una tendencia lineal
creciente o decreciente de la frecuencia con el tiempo, he-
mos aplicado el Test de Tendencia Lineal (chi—cuadrado con
un grado de libertad) y hemos considerado como estadisti-
camente significativos los resultados que implican valores
de "p" inferiores a 0,05. Aparecen sefialados con un aste-
risco (*) las Autonomias y hospitales en los que el valor del
test de tendencia lineal indica que existe un descenso esta-
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disticamente significativo de la frecuencia a lo largo de los
tres periodos analizados, y con dos asteriscos aquellos en
los que existe un incremento igualmente significativo.

La ultima linea de la Tabla 3 muestra la prevalencia glo-
bal de recién nacidos con defectos congénitos en el
ECEMC, tal como ya indicamos en el apartado anterior, es-
ta cifra estd experimentando un descenso lineal estadistica-
mente significativo a lo largo de los tres periodos considera-
dos. La prevalencia global ha pasado del 2,22% (entre
1980y 1985), al 1,58% (entre 1986 y 2000), sufriendo de
nuevo un descenso al 1,14% en el afio 2001.

Si centramos ahora nuestra atencién en los datos corre-
gidos teniendo en cuenta las IVEs y los partos referidos (par-
te derecha de la Tabla 3), podemos comprobar que no se
modifican practicamente las cifras de frecuencia. Esto se
debe a que, desafortunadamente, no disponemos de los
datos de la totalidad de IVEs realizadas en todos los hospita-
les que colaboran con el ECEMC, sino muy al contrario son
pocos los centros que envian el total de IVEs realizadas.

En lo que respecta a los datos de las CCAA, y cifiendo
nuestros comentarios a los RN (es decir, sin tener en cuenta
IVEs o partos referidos) observamos las siguientes variacio-
nes a lo largo del tiempo (Tabla 3):

1°. La frecuencia global de RN con defectos congénitos
ha sufrido un descenso estadisticamente significativo en
11 de las 17 Autonomias. Estas han sido: Andalucia, Princi-
pado de Asturias, Canarias, Castilla—La Mancha, Cataluia,
Comunidad Valenciana, Galicia, La Rioja, Comunidad de
Madrid, Region de Murcia, y Pais Vasco.

2°. La frecuencia global de RN con defectos congénitos
esta disminuyendo, si bien aun no alcanza significacién es-
tadistica en otras 4 Autonomias mas. Estas son : Aragén, las
Islas Baleares (datos exclusivamente de Mahoén y de Mana-
cor), Cantabriay Castillay Ledn.

3¢, La frecuencia global de RN con defectos congénitos
ha sufrido un incremento significativo sélo en una Autono-
mia: Extremadura. Dicho incremento, ya comentado en an-
teriores ediciones de este Boletin, puede ser debido a la me-
jora en los Ultimos tiempos de la atencién neonatal en esta
Autonomia. Esta mejora, posibilita la atencion en la propia
region de los embarazos de riesgo y de los nifos que nacen
con problemas, que en épocas pasadas eran derivados a
otras zonas con mejores dotaciones asistenciales, como por
ejemplo Madrid.

4°. En el aino 2001 (al igual que en el anterior) ninguin
hospital de la Comunidad Foral de Navarra colaboré con el
ECEMC, si bien la tendencia observada hasta el afo 1999
era también de descenso.

3. Prevalencia al Nacimiento de Defectos
Congénitos Seleccionados

En la Tabla 4 mostramos la prevalencia al nacimiento
de 33 defectos congénitos seleccionados por la frecuen-
cia relativamente elevada que presentan al nacimiento, o
bien por la considerable morbi-mortalidad que provo-
can. Los datos aparecen para los 3 periodos que venimos
analizando.

Los defectos han sido dispuestos por orden decreciente
de frecuencia, teniendo en cuenta la cifra registrada en el
ano 2001. Asi, para cada defecto, y en cada uno de los tres
periodos mencionados, especificamos el nimero de casos
registrados, la prevalencia que ese nimero representa por
cada 10.000 recién nacidos, y los limites de confianza de di-
cha prevalencia al 95%. Los limites de confianza nos indi-
can dentro de qué rango puede oscilar la frecuencia pobla-
cional de cada anomalia, teniendo en cuenta el tamaro de
nuestra muestra. De este modo, si se imbrican los intervalos
de confianza de dos cifras de frecuencia, podemos conside-
rar que no hay diferencias estadisticamente significativas
entre ambas. Asimismo, si dichos intervalos no se solapan,
ello nos esta indicando que existen diferencias significativas
entre las frecuencias.

De los 33 tipos de DC analizados, en 21 esta disminu-
yendo su prevalencia al nacimiento a lo largo del tiempo
(63,6%), en 2 ha aumentado (6,1%) y en los 10 restantes
no se observan variaciones significativas (30,3%).

1°. Defectos Congénitos cuya prevalencia en RN ha dis-
minuido significativamente:

Al comparar las frecuencias en los tres periodos de tiem-
po, la prevalencia al nacimiento ha sufrido una disminucion
significativa en los siguientes DC: Hipospadias, Apéndice
Preauricular, S. De Down, Angioma Cutaneo, Nevus, De-
fectos por Reduccién de Extremidades, Sindactilia, Polidac-
tilia Postaxial, Micrognatia/retrognatia, Labio Leporino + Fi-
sura del Paladar, Fisura del Paladar, Espina Bifida, Otras
Malposiciones graves de Pies (diferentes del pie zambo),
Anoftalmia/Microftalmia, Hernia Diafragmatica, Onfaloce-
le, Anencefalia, Encefalocele, Defecto de la Pared Corporal,
y Agenesia Renal Bilateral.

2°. Defectos Congénitos cuya prevalencia en RN no se
ha modificado significativamente: la prevalencia al naci-
miento no ha sufrido variaciones significativas a lo largo de
los tres periodos analizados en los siguientes DC: Pie Zambo
Mayor, Polidactilia Preaxial, Atresia/estenosis de Ano/recto,
Atresia/estenosis de Esofago, Hidrocefalia, Microcefalia,
Anotia/Microtia, Otras Polidactilias, Genitales ambiguos,
Gastrosquisis y Displasia renal. No obstante, la hidrocefalia
ha pasado de una prevalencia de 4,2/10.000 en el periodo
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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, 1986-2000 y 2001
1980-1985 1986-2000 2001
DEFECTO Por Por Por
N2 000 LC 95% N.© 10.000 LC 95% N2 000 LC 95%
Cardiopatias/Anomalias grandes vasos ............. 318 832 (7,43-926) 2046 16,47 (15,77-17,20) 132 1277 (10,68—15,04)
Hipospadias * ..o 692 18,10 (16,77-19,47) 1997 16,08 (15,38-16,79) 131 12,67 (10,59-14,93)
Apéndice preauricular * ... 481 12,58 (11,48-13,73) 1266 10,19  (9,64-10,76) 87 841 (6,74-10,27)
Sindrome de DOWN * ..o 565 14,78 (13,58-16,02) 1494 12,03 (11,43-12,65) 84 812 (6,48-9,95)
Angiomas CUtANEOS ™ ......c.ovvverrevrrrrrrrereneirens 501 13,10 (11,98-14,27) 1157 9,32 (8,79-9,86) 77 745 (5,88-19,20)
NEVUS * oo 404 10,57 (9,56-11,62) 816 6,57 (6,13—-7,03) 54 522 (3,92-6,71)
Reduccion de extremidades * . 272 711 (6,29-7,98) 784 6,31 (5,88-6,76) 50 484 (3,59-6,27)
Sindactilia * ..o 301 7,87 (7,01-8,79) 623 502 (4,63-5,42) 45 435 (3,17-5,72)
Polidactilia/Polisindactilia postaxial (5° dedo) *. 277 7,24  (6,42-8,12) 715 5,76 (5,34-16,19) 43 416 (3,01-5,49)
Micrognatia o retrognatia * ......ccccoevrvvviennines 246 6,43  (5,65-7,26) 771 6,21  (5,78-6,65) 43 416 (3,01-5,49)
Pie zambo mayor (@) ........cccc..... 208 5,44 (4,73-6,20) 680 5,48 (5,07-5,89) 42 4,06 (2,93-5,38)
Labio leporino + fisura paladar * ... 246 6,43 (5,65-7,26) 675 5,44  (5,03-5,85) 32 3,09 (2,12—-4,26)
Fisura del paladar * o 199 5,20  (4,51-5,95) 555 4,47  (4,10-4,85) 32 3,09 (2,12-4,26)
Polidactilia/Polisindactilia preaxial (1° dedo) ..... 90 2,35 (1,89-2,86) 347 2,79 (2,51-3,10) 29 2,80 (1,88-3,92)
Hidrocefalia * 3,87 (3,27-4,52) 521 4,20 (3,84-4,56) 27 261 (1,72-3,69)
Atresia/estenosis de ano/recto ........coceoveeveveuenn. 97 2,54  (2,06-3,07) 263 2,12 (1,87-2,398) 26 251 (1,64-3,57)
Atresia/estenosis de es6fago ......covrrrriiinnn. 88 2,30  (1,85-2,81) 226 1,82 (1,59-2,06) 21 2,03 (1,26—2,99)
Espina bifida *......ccovvvnnee. .. 181 473  (4,07-5,45) 383 3,08 (2,78-3,40) 18 1,74 (1,03-2,75)
Microcefalia..... 81 2,12 (1,68-2,60) 239 1,92 (1,69-2,18) 15 1,45 (0,81-2,39)
Anotia/Microtia 72 1,88  (1,47-2,34) 174 1,40 (1,20-1,62) 14 1,35 (0,74-2,27)
Agenesia renal unilateral ** ..., 22 0,58 (0,36-0,84) 125 1,01 (0,84-1,19) 14 1,35 (0,74-2,27)
Otras malposiciones mayores del pie (@) *......... 168 4,39 (3,75-5,08) 344 2,77 (2,48-3,07) 13 1,26 (0,67-2,15)
Anoftalmia o microftalmia * .....coovveceiiieenn 94 2,46 (1,99-2,98) 220 1,77 (1,55-2,01) 12 1,16 (0,60-2,03)
Resto Polidactilia/Polisindactilia ...............c......... 36 094 (0,66-1,27) 130 1,05 (0,87-1,23) 12 1,16 (0,60-2,03)
Hernia o agenesia diafragmatica * 2,80 (2,29-3,35) 225 1,81  (1,58-2,06) " 1,06 (0,53-1,90)
Genitales ambiguOS .........ccccveririiiiiiee. 1,07 (0,77-1,43) 98 0,79 (0,64-0,95) " 1,06 (0,53-1,90)
Onfalocele * ..o 1,70 (1,31-2,14) 128 1,03  (0,86—1,22) 6 0,58 (0,21-1,26)
Anencefalia * .....cooovoviiieee 178 4,65 (4,00-5,36) 129 1,04  (0,87-1,23) 3 029 (0,06-0,85)
GASLTOSUISIS ..vevveeieeieeieeiee e 21 0,55 (0,34-0,81) 51 0,41 (0,31-0,53) 3 0,29 (0,06—0,85)
Displasia renal..... 34 0,89 (0,62-1,21) 128 1,03  (0,86—1,22) 3 029 (0,06-0,85)
Encefalocele * ............... 49 1,28  (0,95-1,67) 72 0,58 (0,45-0,72) 1 0,10 (0,00-0,54)
Defecto de pared corporal 13 0,34 (0,18-0,58) 20 0,6  (0,10-0,25) 0 0,00 (0,00-0,36)
Agenesia renal bilateral * ... 22 0,58 (0,36-0,84) 59 0,48 (0,36-0,60) 0 0,00 (0,00-0,36)
LC: Limites de confianza.
(a): Reductibles pasivamente (mediante maniobras) o irreductibles.
*: Tendencia lineal decreciente estadisticamente significativa.
**: Tendencia lineal creciente estadisticamente significativa.

1986-2000 a una prevalencia de 2,61/10.000 en el ultimo
ano, lo que puede ser el indicio de que también empieza a
decrecer.

3°. Defectos Congénitos cuya prevalencia en RN ha au-
mentado significativamente: Solo la agenesia renal unilate-
ral ha incrementado su cifra de prevalencia cuando compa-
ramos los tres periodos de tiempo analizados. Este incre-
mento se puede explicar como consecuencia de la
generalizacion en la aplicacion de técnicas diagnosticas, y
en especial de la ecografia pre y perinatal.
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4°. Este ano, las cardiopatias congénitas, que son el gru-
po de defectos mas frecuentes en nuestro medio, requieren
una mencién especial. Si comparamos los dos primeros pe-
riodos, es decir, antes (1980-1985) y después (1986-2000)
de la legalizacion del aborto terapéutico, observamos un
aumento significativo. Este hecho, se ha venido comentan-
do como consecuencia de un diagndéstico mas precoz, debi-
do a la ecografia (o ecocardiografia), de aquellas cardiopa-
tias que antes se diagnosticaban mas tardiamente (cuando
comenzaba a aparecer la sintomatologia). Sin embargo,
durante el afio 2001, y tal y como vemos en la Tabla 4, ya
ha comenzado a disminuir de forma estadisticamente signi-
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ficativa la prevalencia al nacimiento de las cardiopatias, pa-
sando de una frecuencia de 16,47 por 10.000 que presen-
taba en el periodo 1986-2000 a 12,77 por 10.000 en el
2001.

4. Anadlisis Secular de la Prevalencia
de los Defectos Congénitos Seleccionados

La importancia del andlisis secular de la prevalencia de
los defectos congénitos al nacimiento en un medio deter-
minado, radica (como ya hemos comentado) en el supuesto
de que si en dicho medio se introduce un factor capaz de al-
terar el desarrollo prenatal, la frecuencia de tales alteracio-
nes va a sufrir un incremento. Gracias a esa observaciéon po-
driamos investigar a qué factor o factores puede ser debido
el cambio. Asimismo, los eventuales descensos de la fre-
cuencia pueden ser causados por la introduccién de facto-
res preventivos, por lo que su posible identificacion resulta-
ria igualmente del maximo interés.

Debido pues a su importancia, vamos a profundizar en
el estudio de las frecuencias (esta vez, afio a ano, y no agru-
padas en periodos) de 16 defectos congénitos. La seleccion
de estos 16 defectos congénitos se ha realizado basando-
nos en dos criterios. Por un lado, por su frecuencia relativa-
mente alta y por tener una morbi-mortalidad importante,
por otro, por ser los defectos para los que generalmente se
efectua la vigilancia epidemioldgica en el resto de los pro-
gramas existentes en otros paises.

Los 16 defectos analizados han sido: anencefalia, espina
bifida, encefalocele, hidrocefalia, anoftalmia/microftalmia,
anotia/microtia, fisura del paladar, labio leporino=fisura del
paladar, atresia/estenosis de eséfago, hernia diafragmatica,
atresia/estenosis de ano/recto, hipospadias, onfalocele,

gastrosquisis, reduccion de extremidades y Sindrome de
Down.

Los resultados se muestran en la serie de Gréficas—1, en
las cuales se representa la distribucion por anos de la preva-
lencia al nacimiento de cada uno de los defectos selecciona-
dos. Dentro del eje de abscisas hemos agrupado en un solo
punto el periodo comprendido entre 1980 y 1985. Como
ya hemos explicado, esos afios constituyen el periodo de re-
ferencia, de modo que la frecuencia registrada en dicho pe-
riodo se considera como frecuencia basal de cada defecto,
al no haber variado a lo largo de ese lapso de tiempo y no
estar modificada por la realizacién de IVEs.

En estas Gréficas—1 hemos representado, para cada de-
fecto (excepto para el Sindrome de Down) la distribucién
deltotal de casos, la de los casos aislados y la de los polimal-
formados(no sindrémicos).

Para efectuar el estudio de la distribucién secular de la
frecuencia se ha realizado un andlisis de regresion lineal
aplicando el test de la chi-cuadrado con un grado de liber-
tad. Dicho test permite detectar si existe una tendencia li-
neal (creciente o decreciente) de la frecuencia a lo largo del
tiempo. Al pie de cada gréfica aparecen los resultados de di-
cho analisis. Hemos considerado estadisticamente significa-
tivos aquellos resultados que implican un valor de "p" infe-
rior a 0,05. Cuando el resultado del test es estadisticamente
significativo, hemos detallado el valor de la chi—cuadrado, el
valor de p, y el de la pendiente ("b") de la recta a la cual se
ajusta la distribucion. El valor de b es muy informativo, ya
gue aunque el resultado del test de tendencia lineal no sea
significativo, nos indica cudl es la tendencia. De esta forma,
si b es positiva sabemos que existe una tendencia creciente
en el tiempo, y si b es negativa nos esta indicando que la
prevalencia tiende a disminuir a lo largo de los afios. Asimis-
mo, cuanto mayor es el valor absoluto de b, mas vertical es
la recta. Por ello, en todas las graficas, independientemente
de si hay o no una tendencia lineal significativa, figura el va-
lor de la pendiente de la recta a la cual se ajusta la distribu-
cion del total de casos.

En las Gréficas—1 se observa que la prevalencia al naci-
miento de 12 de los 16 defectos analizados muestra, para el
total de casos, una tendencia lineal de descenso significati-
va a lo largo de los afios. Estos son: la anencefalia, la espina
bifida, el encefalocele, la hidrocefalia, la anoftalmia/microf-
talmia, la fisura del paladar, el labio leporino, la hernia dia-
fragmatica, el hipospadias, el onfalocele, la reducciéon de
extremidadesy el Sindrome de Down.

Los cuatro restantes: la anotia/microtia, la atresia/esteno-
sis de esofago, la atresia/estenosis de ano/recto y la gastros-
quisis, aun cuando el descenso no alcanza significacion esta-
distica, la tendencia es a disminuir, tal y como podemos ver
por los valores negativos de la pendiente de la recta a la cual
se ajusta la distribucion (valor de b negativo para todos ellos).

5. Anadlisis Témporo—Espacial de los Defectos
Congénitos Seleccionados

En las Tablas 5 a 10 se muestran los datos de las cifras de
prevalencia al nacimiento de 18 DC seleccionados (por su
frecuencia, su alta morbi-mortalidad y por ser los general-
mente considerados en los programas de vigilancia existen-
tes en el resto del mundo), por CCAA 'y por los tres periodos
de tiempo previamente definidos. En las tablas aparecen
marcados con un * aquellos defectos que han mostrado
una tendencia decreciente y significativa a lo largo de los
tres periodos analizados en la Autonomia que se esté estu-
diando. Asi mismo, aparecen marcados con dos ** aquellos
en los que detectamos una tendencia creciente y significati-
va a lo largo del tiempo.
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GRAFICAS 1

ANALISIS SECULAR DE LA PREVALENCIA POR 10.000 DE LOS DEFECTOS CONGENITOS SELECCIONADOS.

PERIODO ESTUDIADO: 1980 - 2001

ANENCEFALIA

Frecuencia por 10.000

0

1980-85 87 89 91 93 95 97 99 2001

ESPINA BIFIDA

0 Frecuencia por 10.000

VAN
N \/\\\4\

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

—— Aislada:  X’,=199,69; p<0,000001
b(0/000) = - 0,25

—— Asociada:  X’,=16,36; p=0,00005
b(0/000) = - 0,02

— Total: X’,=217,01; p<0,000001

b(0/000) = - 0,27

—— Aislada:  X’, =53,07 ; p<0,000001
b(0/000) = - 0,16

—— Asociada: X, =7,86; p=0,005
b(0/000) = - 0,03

—— Total: X’, = 67,44 ; p<0,000001

b(0/000) =- 0,21

ENCEFALOCELE

HIDROCEFALIA

< Frecuencia por 10.000

o Frecuencia por 10.000

| A
o\

0 T T T T T T T
1980-85 87 89 91 93 95 97 99 2001

4
3
2
1
0 ;
198085 87 8 91 93 95 97 99 2001
—— Aislado: X, =20,84; p<0,000001
b(0/000) = - 0,04
Total: X*,=33,30; p<0,000001

b(0/000) = - 0,07

—— Aislada:  X*, =26,93; p<0,000001
b(0/000) = - 0,07
Total: X’ =12,36; p=0,0004

b(0/000) =- 0,10
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GRAFICAS 1 (continuacion)

ANALISIS SECULAR DE LA PREVALENCIA POR 10.000 DE LOS DEFECTOS CONGENITOS SELECCIONADOS.

PERIODO ESTUDIADO: 1980 - 2001

ANOFTALMIA / MICROFTALMIA

5 Frecuencia por 10.000

2/\/\/\ A

JAVA

0 T T T T T T T
1980-85 87 89 91 93 95 97 99 2001

——— Asociada: X’,=20,39; p<0,000001
b(0/000) = - 0,06
X%, =21,02; p<0,000001
b(0/000) = - 0,09

= Total:

0

1980-85 87 89 91 93 95 97

5 Frecuencia por 10.000

ANOTIA / MICROTIA

AV \VaV/ \_
Y X ANVA

99 2001

— Total: b(0/000) = - 0,02

FISURA DEL PALADAR

o Frecuencia por 10.000

4 vA

2 [\/\ /N
0 T T T T T T T

1980-85 87 89 91 93 95 97 99 2001

Total: >(21 =8,11; p=0,004
b(0/000) = - 0,08

0

1980-85 87 89 91 93 95 97

o Frecuencia por 10.000

LABIO LEPORINO +F. PALADAR

AR
AV \~\

99 2001

X*,=7,81; p=0,005
b(0/000) = - 0,08

—— Asociado: X', =9,86; p=0,002
b(0/000) = - 0,04

X%, = 20,80 ; p<0,000001
b(0/000) = - 0,15

= Aislado:

— Total:
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GRAFICAS 1 (continuacion)

ANALISIS SECULAR DE LA PREVALENCIA POR 10.000 DE LOS DEFECTOS CONGENITOS SELECCIONADOS.

PERIODO ESTUDIADO: 1980 - 2001

ATR/ESTENOSIS DE ESOFAGO

5 Frecuencia por 10.000

0 T T T T T T T
1980-85 87 89 91 93 95 97 99 2001

= Total: b(0/000) =- 0,03

HERNIA DIAFRAGMATICA

5 Frecuencia por 10.000

AW AN
Z\V/\/\/\\ﬂ

0 T T T T T T T
1980-85 87 89 91 93 95 97 99 2001

—

—— Aislada: X%, = 14,07 ; p=0,0002
b(0/000) = - 0,06

—— Asodiada: X, = 13,27 ; p=0,0003

b(0/000) = - 0,04

X%, =27,94; p<0,000001

b(0/000) = - 0,10

= Total:

ATR./ESTENOSIS DE ANO/RECTO

Frecuencia por 10.000

2/\/\/\ N /\/
LY AN /\A,,‘\v

0 T T T T T T T
1980-85 87 89 91 93 95 97 99 2001

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

HIPOSPADIAS

S Frecuencia por 10.000

NARAN
V=N

0\/\/_"\/\—\/—

1980-85 87 89 91 93 95 97 99 2001

—— Aislado:  X’,=38,15; p<0,000001
b(0/000) = - 0,33

Total: X%, =36,12; p<0,000001
b(0/000) = - 0,33
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GRAFICAS 1 (continuacion) )
ANALISIS SECULAR DE LA PREVALENCIA POR 10.000 DE LOS DEFECTOS CONGENITOS SELECCIONADOS.
PERIODO ESTUDIADO: 1980 - 2001

ONFALOCELE GASTROSQUISIS
5 Frecuencia por 10.000 5 Frecuencia por 10.000
4 4
3 3
2 \/A\ /\ 2
1 . ‘ \/\//\ L
0 ; " ; ; ; " ; 0 — -
1980-85 87 89 91 93 95 97 99 2001 1980-85 87 89 91 93 95 97 99 2001
—— Aislado: X, =3,98; p=0,046 —— Asociada: X’,=4,62; p=0,03
b(0/000) = - 0,02 b(0/000) = 0,005
—— Asociado: X', = 14,24 ; p=0,0002 _
b(0/000) = - 0,03 Total: b(0/000) = - 0,007
— Total: X’,=23,49 ; p<0,000001

b(0/000) = - 0,07

REDUCCION DE EXTREMIDADES SINDROME DE DOWN

o Frecuencia por 10.000 55 Frecuencia por 10.000

. VN\\/\ 1
4 —v 10 \

2 5
0 ; ; ; ; ; ; ; 0 ; ; ; ; ; ; ;
1980-85 87 8 91 93 95 97 99 2001 1980-85 87 89 91 93 95 97 99 2001
2
e AisladOS: X21 =8,58; p=0,003 - Total: X = 63,83 ; p<0,000001
b(0/000) = - 0,07 b(0/000) = - 0,39
— Total: X2, =12,19; p=0,0005

b(0/000) =- 0,12
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TABLA 5
PREVALENCIA POR 10.000 R.N. POR COMUNIDADES AUTONOMAS Y TRES PERIODOS DE TIEMPO
Anencefalia Espina bifida Encefalocele

1980-1985 1986-2000 2001 1980-1985 1986-2000 2001 1980-1985 1986-2000 2001
Andalucia. 4,54 1.1 0,00* 3,78 3,32 0,00 1,01 0,55 0,00
Aragon..... - 0,57 6,32*%* - 3,96 0,00 - 0,00 0,00
Asturias ..o 3,89 0,36 0,00* 1,94 1,45 0,00 1,94 0,00 0,00*
Baleares (@) ................ 0,00 0,00 0,00 13,42 2,61 0,00* 0,00 0,00 0,00
Canarias 0,00 0,00 0,00 3,21 2,97 0,00 6,43 0,46 0,00*
Cantabria .................. - 0,00 0,00 - 2,75 0,00 - 0,31 0,00
Cast.-La Mancha........ 5,08 1,46 0,00* 4,14 3,04 3,38 1,32 0,55 0,00*
Castillay Leodn ........... 4,36 1,62 1,51* 4,76 3,23 3,01 1,39 0,63 0,00
Catalufa.......cccccoeven. 561 0,55 0,00* 5,89 2,68 1,04* 1,68 0,32 0,00*
Com. Valenciana ....... 3,54 0,90 0,00* 2,53 2,24 0,89 0,51 0,75 0,00
Extremadura.............. 1,89 1,45 0,00 2,84 1,61 0,00 0,95 0,16 0,00
Galicia ..o, 4,28 1,32 0,00* 5,99 3,84 4,08 1,71 0,53 0,00*
La Rioja 6,28 0,45 0,00* 5,49 0,91 0,00* 0,78 0,45 0,00
Madrid 4,81 1,29 0,00* 3,21 3,03 1,52 1,60 0,92 0,00
Murcia...... 7,08 1,31 0,81* 8,85 4,47 4,84 1,77 1,00 0,81
Navarra 3,85 0,39 —* 7,07 1,56 —* 0,64 1,17 -
Pais Vasco.......cc......... 5,05 0,56 0,00* 4,27 4,08 0,00 0,78 0,56 0,00
Andorra.... - 0,00 - - 0,00 - - 0,00 -
Total: ..... 4,65 1,04 0,29* 4,73 3,08 1,74* 1,28 0,58 0,10*
Chi? (k=1): 8,53 26,56 26,75 18,58 28,05 17,48 11,50 15,41 7,35
0<0,05: ..oviieeie, - - - - + - - - -
* : 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.

La anencefalia (Tabla 5), es el defecto congénito cuya
disminucién es mas generalizada y significativa. El aparente
incremento de la frecuencia de este defecto congénito en
Aragoén se debe al nacimiento de un solo caso durante el
afo 2001, por lo que se considera una légica oscilacion
muestral.

Una vez analizada la distribucién por CCAAy periodos de
tiempo para los 18 defectos, hemos seleccionado un total de
6 para estudiar comparativamente la distribucion secular afio
a afo de su prevalencia en cada una de las 17 Comunidades
Auténomas (representadas en la serie de Graficas—2). Para
efectuar este estudio témporo—espacial es preciso considerar
defectos bastante frecuentes, ya que de otro modo se pro-
duce una dispersion de la muestra que impide obtener con-
clusiones de utilidad. Los 6 DC seleccionados para esta distri-
bucion por CCAA son: laanencefalia, la espina bifida, la fisu-
ra del paladar, el labio leporino (con o sin fisura palatina), las
reducciones de extremidades y el sindrome de Down. Los cri-
terios de seleccion de estos defectos han sido, de nuevo, su
frecuenciay su alta morbi-mortalidad.

Los resultados han sido los siguientes:
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1. Anencefalia: Este DC ha ido disminuyendo a lo largo
del tiempo en todas las CCAA (ver los valores de “b" nega-
tivos en todas ellas), si bien el descenso es ya estadistica-
mente significativo en: Andalucia, Principado de Asturias,
Castilla-La Mancha, Castilla y Leén, Catalufia, Comunidad
Valenciana, Galicia, La Rioja, Comunidad de Madrid, Re-
gion de Murcia, Comunidad Foral de Navarra (en datos has-
ta 1999)y Pais Vasco.

2. Espina Bifida: Ha ido disminuyendo igualmente en to-
das las CCAA (ver los valores de “b" negativos en todas
ellas). El descenso alcanza ya nivel de significacién en Islas
Baleares (datos de Mahdén y Manacor), Cantabria, Casti-
lla-La Mancha, Castilla y Ledn, Catalufia, Galicia, La Rioja,
Comunidad de Madrid y Comunidad Foral de Navarra (en
datos hasta 1999).

3. Fisura del Paladar: Sélo en dos Autonomias observa-
mos una disminucién significativa de este DC a lo largo de
los afios: en La Rioja y en la Regién de Murcia. No obstante,
la tendencia es decreciente también en Andalucia, Casti-
lla-La Mancha, Catalufia, Comunidad Valenciana, Extre-
madura, Galicia, Comunidad de Madrid, Comunidad Foral
de Navarra (en datos hasta 1999) y Pais Vasco. En el resto
de las CCAA (Aragon, Islas Baleares, Canarias, Cantabria,
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GRAFICAS 2

ANALISIS TEMPORO-ESPACIAL DE SEIS DEFECTOS CONGENITOS SELECCIONADOS.

PERIODO ESTUDIADO: 1980 - 2001

ANDALUCIA

ANENCEFALIA/ESPINA BIFIDA

0 Frecuencia por 10.000

24

0
1980-85 87 89 91 93 95 97 99 2001

= Anencefalia: Xz1 =19,58; p=0,00001
b(0/000) = - 0,25

= Espina bifida: b(0/000) = - 0,10

FISURA PALADAR/LABIO LEPORINO

0 Frecuencia por 10.000

24

0
1980-85 87 89 91 93 95 97 99 2001

= Fisura paladar: b(0/000) = - 0,03

= Labio leporino: b(0/000) = - 0,12

REDUCCION DE EXTREMIDADES

0 Frecuencia por 10.000

40
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0
1980-85 87 89 91 93 95 97 99 2001

b(0/000) = - 0,08

SINDROME DE DOWN

0 Frecuencia por 10.000

40
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20

10

0
1980-85 87 89 91 93 95 97 99 2001

b(0/000) = - 0,30
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GRAFICAS 2 (continuacion)

PERIODO ESTUDIADO: 1980 - 2001

ANALISIS TEMPORO-ESPACIAL DE SEIS DEFECTOS CONGENITOS SELECCIONADOS.

ARAGON

ANENCEFALIA/ESPINA BIFIDA

0 Frecuencia por 10.000

24
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M

1980-85 87 89 91

IAVVAN

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

— Espina bifida: b(0/000) = - 0,48

99 2001

FISURA PALADAR/LABIO LEPORINO

0 Frecuencia por 10.000

24

T A
VA

1980-85 87 89 99 2001

= Fisura paladar: b(0/000) = 0,40

= | abio leporino: b(0/000) = - 0,21

REDUCCION DE EXTREMIDADES
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b(0/000) = - 0,25

SINDROME DE DOWN
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40
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b(0/000) = 0,28
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GRAFICAS 2 (continuacion)

ANALISIS TEMPORO-ESPACIAL DE SEIS DEFECTOS CONGENITOS SELECCIONADOS.

PERIODO ESTUDIADO: 1980 - 2001

PRINCIPADO DE ASTURIAS

ANENCEFALIA/ESPINA BIFIDA

0 Frecuencia por 10.000

24

18
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SV

AV VAN
1980-85 87 89 91 93 95 97 99 2001

= Anencefalia: XZ1 =3,94; p=0,047
b(0/000) = - 0,20

= Espina bifida: b(0/000) =- 0,14

FISURA PALADAR/LABIO LEPORINO

0 Frecuencia por 10.000

) \VWal
o Y
N VLN

1980-85 87 99 2001

= Fisura paladar: Xz1 =7,39; p=0,007
b(0/000) = 0,65

= | abio leporino: b(0/000) = 0,18

REDUCCION DE EXTREMIDADES

o Frecuencia por 10.000

40
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X, =4,86; p=0,03
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SINDROME DE DOWN
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GRAFICAS 2 (continuacion)

ANALISIS TEMPORO-ESPACIAL DE SEIS DEFECTOS CONGENITOS SELECCIONADOS.

PERIODO ESTUDIADO: 1980 - 2001

ISLAS BALEARES (DATOS DE MAHON Y DE MANACOR)

ANENCEFALIA/ESPINA BIFIDA

0 Frecuencia por 10.000
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= Espina bifida: >(21 =459 ; p=0,03 = Labio leporino: b(0/000) = - 0,26
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b(0/000) = - 0,40

X, =5,84; p=0,02
b(0/000) = 1,68
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GRAFICAS 2 (continuacion)

ANALISIS TEMPORO-ESPACIAL DE SEIS DEFECTOS CONGENITOS SELECCIONADOS.

PERIODO ESTUDIADO: 1980 - 2001

CANARIAS
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GRAFICAS 2 (continuacion)

ANALISIS TEMPORO-ESPACIAL DE SEIS DEFECTOS CONGENITOS SELECCIONADOS.

PERIODO ESTUDIADO: 1980 - 2001

CANTABRIA
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b(0/000) = - 1,42
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GRAFICAS 2 (continuacion)

ANALISIS TEMPORO-ESPACIAL DE SEIS DEFECTOS CONGENITOS SELECCIONADOS.

PERIODO ESTUDIADO: 1980 - 2001

CASTILLA - LA MANCHA
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0 Frecuencia por 10.000

24

A N
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= Anencefalia: Xz1 =26,36; p< 0,000001
b(0/000) = - 0,30

—— Espina bifida: XZ1 =4,37; p=0,04
b(0/000) =- 0,15
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GRAFICAS 2 (continuacion)

ANALISIS TEMPORO-ESPACIAL DE SEIS DEFECTOS CONGENITOS SELECCIONADOS.

PERIODO ESTUDIADO: 1980 - 2001

CASTILLA Y LEON
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GRAFICAS 2 (continuacion) )
ANALISIS TEMPORO-ESPACIAL DE SEIS DEFECTOS CONGENITOS SELECCIONADOS
PERIODO ESTUDIADO: 1980 - 2001

1980-85 8 89 91 93 95 97
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= Anencefalia: XZ1 =28,70; p<0,000001
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GRAFICAS 2 (continuacion) )
ANALISIS TEMPORO-ESPACIAL DE SEIS DEFECTOS CONGENITOS SELECCIONADOS.
PERIODO ESTUDIADO: 1980 - 2001

COMUNIDAD VALENCIANA
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GRAFICAS 2 (continuacion)

ANALISIS TEMPORO-ESPACIAL DE SEIS DEFECTOS CONGENITOS SELECCIONADOS.

PERIODO ESTUDIADO: 1980 - 2001
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GRAFICAS 2 (continuacion) )
ANALISIS TEMPORO-ESPACIAL DE SEIS DEFECTOS CONGENITOS SELECCIONADOS.
PERIODO ESTUDIADO: 1980 - 2001

1980-85 8 89 91 93 95 97

= Anencefalia: XZ1 = 14,64 ; p=0,0001
b(0/000) = - 0,30

= Espina bifida: >(21 =5,70; p=0,02
b(0/000) = - 0,26
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GRAFICAS 2 (continuacion)

ANALISIS TEMPORO-ESPACIAL DE SEIS DEFECTOS CONGENITOS SELECCIONADOS.

PERIODO ESTUDIADO: 1980 - 2001
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0 Frecuencia por 10.000 0 Frecuencia por 10.000
24 24
18 18
) / / ) _7\\/\/\
6 ZX\ 6 \N / \/\ \/\
0 — EE—— ¥ " " " 0 T T T ¥ ¥ "
1980-85 87 89 91 93 95 97 99 2001 1980-85 87 91 93 95 97 99 2001
== Anencefalia: X21 =8,17; p=0,004 —— Fisura paladar: Xz1 =8,63; p=0,003
b(0/000) = - 0,47 b(0/000) = - 0,62
—— Espina bifida: ><21 =7,04; p=0,008 = | abio leporino: b(0/000) = - 0,31
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GRAFICAS 2 (continuacion) )
ANALISIS TEMPORO-ESPACIAL DE SEIS DEFECTOS CONGENITOS SELECCIONADOS.
PERIODO ESTUDIADO: 1980 - 2001
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GRAFICAS 2 (continuacion)

PERIODO ESTUDIADO: 1980 - 2001

ANALISIS TEMPORO-ESPACIAL DE SEIS DEFECTOS CONGENITOS SELECCIONADOS.
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GRAFICAS 2 (continuacion)

ANALISIS TEMPORO-ESPACIAL DE SEIS DEFECTOS CONGENITOS SELECCIONADOS.

PERIODO ESTUDIADO: 1980 - 2001
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GRAFICAS 2 (continuacion)

PERIODO ESTUDIADO: 1980 - 2001

ANALISIS TEMPORO-ESPACIAL DE SEIS DEFECTOS CONGENITOS SELECCIONADOS.
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VIGILANCIA EPIDEMIOLOGICA DE ANOMALIAS CONGENITAS EN ESPANA DURANTE EL PERIODO 1980-2001

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 1986-2000 2001 1980-1985 1986-2000 2001 1980-1985 1986-2000 2001
Andalucia.................. 4,28 3,87 2,19 2,52 1,11 0,00* 1,76 1,31 0,00
Aragon ..o - 6,23 0,00 - 1,13 0,00 - 1,70 0,00
Asturias .........cccoce. 3,89 5,45 0,00 1,94 1,09 6,19 0,00 1,09 0,00
Baleares (b)................ 4,47 2,61 11,11 0,00 0,00 0,00 0,00 2,61 0,00
Canarias .......ccccccoeve.e 3,21 5,49 0,00 6,43 2,06 3,87 0,00 1,37 0,00
Cantabria .................. - 3,67 0,00 - 0,31 2,91** - 1,22 2,91
Cast.—La Mancha....... 2,64 4,32 5,91** 2,82 1,95 2,53 1,88 1,64 2,53
Castillay Leodn ........... 3,57 5,12 3,01 4,17 2,96 1,51 2,38 1,44 1,51
Catalufa.........cccooe. 4,21 4,34 1,04 0,84 1,02 0,00 2,24 1,02 1,04
Com. Valenciana ....... 3,04 3,44 2,67 3,54 2,39 0,00 1,01 0,90 0,89
Extremadura.............. 3,78 3,86 0,00 5,67 1,77 1,89* 1,89 1,29 1,89
Galicia ......... 4,50 2,51 8,16 1,28 1,59 2,04 1,71 1,06 6,12
La Rioja..... 3,92 1,36 0,00 0,78 0,00 0,00 0,78 1,81 0,00
Madrid ... 4,81 4,86 3,05 4,01 2,48 1,52 1,60 0,92 0,76
MUrcia......ccoooeeeene. 2,66 4,32 0,81 0,00 2,39 0,81 2,66 1,93 0,81
Navarra........cccceeeeen. 3,85 3,12 - 3,21 0,78 - 2,57 1,56 -
Pais Vasco........c......... 4,47 4,22 2,95 1,36 1,69 0,00 2,14 2,11 1,47
Andorra......ccocceeennne - 6,39 - - 0,00 - - 3,19 -
Total: oo 3,87 4,20 2,61 2,46 1,77 1,16* 1,88 1,40 1,35*
Chiz(k-1) oo 4,85 20,62 20,30 30,25 36,89 1374 563 13,10 13,51
p<0,05: ..o - - - + + - - - -
* : 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.

Castilla y Ledn) no se observa disminucion en la prevalencia
de este defecto. En el Principado de Asturias hay un ligero
pero significativo incremento.

4. Labio Leporino (+ Fisura del Paladar): Existe un des-
censo estadisticamente significativo en Castilla y Ledn, Co-
munidad de Madrid, Regién de Murcia y Comunidad Foral
de Navarra (en datos hasta 1999); asi como la tendencia es
decreciente también en: Andalucia, Aragdn, Islas Baleares
(datos de Mahon y Manacor), Cantabria, Cataluia, Comu-
nidad Valenciana, Extremadura, Galicia, La Rioja y Pais Vas-
co. En el resto de las Comunidades (Principado de Asturias,
Canarias y Castilla—La Mancha) no presenta tendencias sig-
nificativas.

5. Defectos por Reducciéon de Extremidades: Este tipo
de DC han disminuido de forma significativa en el Principa-
do de Asturias, Galicia, La Rioja y Region de Murcia. La ten-
dencia es decreciente también en Andalucia, Aragén, Islas
Baleares, Canarias, Cataluia, Comunidad Valenciana, Co-
munidad Foral de Navarra (en datos hasta 1999) y en el Pais
Vasco. Por su parte, en Cantabria, Castilla-La Mancha,
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Extremadura y Comunidad de Madrid no se observa ten-
dencia de disminucién y en Castilla y Ledn ha habido un au-
mento significativo en la prevalencia a lo largo del periodo
analizado.

6. Sindrome de Down: Sélo en dos CCAA (Aragdn e
Islas Baleares) no observamos un descenso de la prevalencia
al nacimiento de recién nacidos con Trisomia 21. En las Islas
Baleares (datos de Mahoén y Manacor), hubo un incremento
en la frecuencia hasta el afo 96, si bien a partir de ese mo-
mento también parece que empieza a disminuir.

Comentarios

Durante el ultimo afio analizado (2001) se ha registra-
do, de nuevo, la cifra minima de prevalencia de DC al naci-
miento. Partiendo de una prevalencia del 2,2% en el perio-
do base, es decir, antes de la legalizacion del aborto tera-
péutico, durante el afo 2000 habia bajado hasta un 1,16%
[Bermejo y Martinez—Frias, 2001] y, en el afio 2001, la cifra
esde 1,14%.




VIGILANCIA EPIDEMIOLOGICA DE ANOMALIAS CONGENITAS EN ESPANA DURANTE EL PERIODO 1980-2001

TABLA 7
PREVALENCIA POR 10.000 R.N. POR COMUNIDADES AUTONOMAS Y TRES PERIODOS DE TIEMPO
Fisura paladar Labio leporino + fisura paladar Hernia diafragmatica

1980-1985 1986-2000 2001 1980-1985 1986-2000 2001 1980-1985 1986-2000 2001
Andalucia.................. 3,78 4,97 3,28 8,06 3,80 4,38* 2,52 1,45 0,00*
Aragon ..o - 3,96 12,63 - 5,66 0,00 - 1,70 0,00
Asturias .........cccoce. 1,94 5,09 12,38 5,83 6,18 6,19 9,72 1,82 0,00*
Baleares (@) ................ 0,00 14,34 0,00 4,47 5,22 0,00 0,00 0,00 0,00
Canarias .......ccccccoeve.e 3,21 4,12 3,87 9,64 5,26 3,87 3,21 1,60 0,00
Cantabria .................. - 3,67 5,81 - 6,72 5,81 - 0,92 0,00
Cast.—La Mancha....... 7,16 4,86 4,22* 4,52 5,96 5,91 2,82 1,52 1,69
Castillay Leodn ........... 3,77 4,13 6,03 7,94 5,83 1,51* 3,77 2,33 3,01
Catalufa.........cccooe. 3,93 5,44 1,04 8,14 5,91 3,13* 1,96 2,36 0,00
Com. Valenciana ....... 4,05 3,44 3,56 3,54 4,64 0,89 2,02 1,80 0,89
Extremadura.............. 6,62 6,27 0,00 5,67 6,11 3,78 3,78 1,77 1,89
Galicia ......... 6,64 3,71 6,12 514 5,43 2,04 1,93 1,85 0,00
La Rioja..... 7,06 2,72 0,00* 5,49 4,53 0,00 3,92 1,81 0,00
Madrid ... 4,41 3,12 2,29 7,22 5,60 1,52* 2,01 1,01 0,76
MUrcia......ccoooeeeene. 5,31 4,40 1,61 7,97 6,25 4,04 2,66 2,78 1,61
Navarra........cccceeeeen. 3,21 2,34 - 7,07 2,73 —* 578 2,34 -
Pais Vasco........c......... 6,61 4,64 0,00* 6,22 5,21 2,95 2,14 1,55 2,95
Andorra......ccocceeennne - 0,00 - - 0,00 - - 0,00 -
Total: oo 5,20 4,47 3,09* 6,43 5,44 3,09* 2,80 1,81 1,06*
Chiz(k-1) oo 18,04 39,09 21,12 13,55 18,62 1037 21,11 20,39 9,75
p<0,05: ..o - + - - - - - - -
* : 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.

La frecuencia de defectos congénitos al nacimiento esta
disminuyendo, tal y como hemos venido observando a lo
largo de este articulo. Es mas, esta disminucién no parece
haberse estabilizado sino que continua.

Algunos defectos congénitos, como la anencefalia, po-
demos decir que estan desapareciendo al nacimiento. Otros
muchos, como la espina bifida, el encefalocele, la hidroce-
falia, la anoftalmia/microftalmia, las fisuras orales, la hernia
diafragmatica, el onfalocele, los defectos por reduccién de
extremidades y el Sindrome de Down ya han disminuido de
forma significativa y parece que contintan bajando. Todos
ellos pueden ser diagnosticados prenatalmente, mas si el
descenso es a expensas de los casos que se asocian frecuen-
temente a otros DC, como es el caso de la anoftalmia/mi-
croftalmia.

Sin embargo, otros defectos congénitos, como la ano-
tia/microtia, la atresia/estenosis de eséfago, la atresia/esteno-
sis de ano/recto y la gastrosquisis, no estan mostrando un
descenso significativo, ni siquiera una evidencia clara de des-
censo. La falta de variacion significativa para la anotia/micro-

92

tia y la atresia de ano/recto pueden explicarse por dificultad
en el diagndstico prenatal. En el caso de la atresia de eséfago
quizas por la dificultad del diagnostico precoz ya que los sig-
nos “indirectos” de la presencia de una atresia esofagica (el
polihidramnios y la no visualizacion de la cdmara gastrica)
pueden aparecer en estadios posteriores de la gestacion.

Dos defectos congénitos, el hipospadias y las cardiopa-
tias congénitas merecen una mencién especial. Como he-
mos podido ver en la serie de gréaficas—1, los casos de hipos-
padias asociado a otras malformaciones no han mostrado
ninguna tendencia de aumento o incremento secular. Son,
sin embargo, los casos aislados los que mantuvieron una
frecuencia bastante estable hasta el afio 1995, sufriendo al
afo siguiente (1996) una llamativa bajada, volviéndose a
estabilizar de nuevo con esa prevalencia menor. Hasta el
momento, no hemos encontrado una explicacion a este he-
cho, si bien se esta llevando a cabo un exhaustivo estudio a
este respecto.

Las cardiopatias congénitas, cuya prevalencia ha estado
aumentando durante los ultimos afos, muy posiblemente
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TABLA 8
PREVALENCIA POR 10.000 R.N. POR COMUNIDADES AUTONOMAS Y TRES PERIODOS DE TIEMPO
Atresia/estenosis de esofago Atresialestenosis de ano/recto Agenesia renal bilateral

1980-1985  1986-2000 2001 1980-1985  1986-2000 2001 1980-1985  1986-2000 2001
Andalucia.......c..cc...... 3,78 1,86 1,09* 2,77 1,80 5,47 0,00 0,35 0,00
Aragon.......cccceeveee. - 1,70 6,32 - 1,13 0,00 - 0,00 0,00
ASUNIAS oo 1,94 2,55 6,19 7,77 1,45 0,00* 1,94 0,73 0,00
Baleares (@) ........c....... 4,47 2,61 0,00 8,95 2,61 11,11 0,00 0,00 0,00
Canarias .......cccccoveue. 12,85 2,97 0,00* 0,00 1,37 3,87 0,00 0,23 0,00
Cantabria ......c..coe... - 1,22 0,00 - 0,61 2,91 - 0,00 0,00
Cast.—La Mancha....... 1,88 2,01 5,07 3,01 2,13 1,69 0,19 0,49 0,00
Castillay Ledn ........... 2,58 1,71 1,51 2,38 2,60 0,00 0,99 0,99 0,00
Catalufa.......ccccovee. 2,81 1,18 0,00* 2,81 2,13 3,13 1,12 0,47 0,00
Com. Valenciana ....... 1,52 0,60 2,67 1,01 1,65 0,89 0,51 0,30 0,00
Extremadura.............. 0,95 2,73 1,89 1,89 3,70 1,89 0,95 0,64 0,00
Galidia ..o, 1,28 1,85 2,04 2,78 2,91 8,16 0,43 0,26 0,00
La RiOja. e 0,78 1,36 0,00 7,06 0,91 0,00* 0,78 0,00 0,00
Madrid ..o 2,81 1,56 0,76 0,40 1,56 2,29 0,00 0,28 0,00
MUrCia.....ccoiiiiinne 0,89 2,47 1,61 2,66 2,55 0,81 0,89 0,85 0,00
Navarra......ccoceceraenne 4,50 1,56 - 2,57 2,34 - 0,64 0,78 -
Pais Vasco........cccccu... 1,55 1,55 4,42 1,55 2,25 4,42 0,78 0,28 0,00
Andorra..........ccco..... - 3,19 - - 0,00 - - 0,00 -
Total: oo 2,30 1,82 2,03 2,54 2,12 2,51 0,58 0,48 0,00*
Chi? (k=1)1 oo 30,81 20,85 15,80 29,52 23,37 19,48 11,56 18,85 -
p<0,05: ..o + - - + - - - - -
* : Existe tendencia lineal decreciente estadisticamente significativa.
() Los doton e Bolemensereieren a Mahon o anacar
Nota: k es el numero de Comunidades con datos especificados en cada periodo de tiempo.

debido a un mayor diagnéstico perinatal, ya ha comenzado
a disminuir de manera estadisticamente significativa en el
ultimo ano analizado (2001). La frecuencia en el periodo
1980-1985 era de 8,32/10.000, en los afos posteriores au-
menté hasta un 16,47/10.000 y durante el aflo 2001, ha
bajado a un 12,77/10.000, siendo esta bajada, como ya he-
mos comentado, significativa.

Aqui hemos de hacernos una importante reflexiéon. Es
muy facil asumir que el diagnostico prenatal y la subsiguien-
te IVE, es, de nuevo, la causa de las variaciones de las cifras
de frecuencia de estos defectos. Pero, podemos preguntar-
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nos, ¢no podrian estar influyendo también otros factores
preventivos como, por ejemplo, que el consumo de acido
félico por la mujer embarazada o que planea una gestaciéon
esté siendo cada dfa mayor y mas precoz? Ya hay indicios
de que el acido félico no sélo previene la espina bifida sino
también otros defectos como las fisuras orales y las cardio-
patias. ; Cdmo podemos medir este efecto preventivo? Sera
imposible mientras no contemos con la informacién sobre
las IVEs que se realicen por defectos congénitos en nuestro
medio. Y cuando decimos “tener informacién” no nos refe-
rimos a notificar exclusivamente el caso del aborto con la
malformacion X (aunque seria sin duda un primer paso), es
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TABLA 9
PREVALENCIA POR 10.000 R.N. POR COMUNIDADES AUTONOMAS Y TRES PERIODOS DE TIEMPO
Onfalocele Gastroquisis Defecto de pared corporal ()

1980-85 1986-2000 2001 1980-1985  1986-2000 2001 1980-1985  1986-2000 2001
Andalucia.................. 0,50 1,17 0,00 1,26 0,35 1,09 0,50 0,00 0,00*
Aragon .........cccoeeeen. - 1,70 0,00 - 0,00 0,00 - 0,00 0,00
Asturias ..o 0,00 0,73 0,00 1,94 0,00 0,00* 0,00 0,00 0,00
Baleares (D) ................ 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 4,47 0,00 0,00
Canarias .......cccoceeevenne 0,00 0,46 0,00 0,00 1,60 0,00 0,00 0,00 0,00
Cantabria .........c........ - 0,61 0,00 - 0,31 0,00 - 0,00 0,00
Cast.—La Mancha....... 2,45 0,97 1,69* 0,38 0,24 0,00 0,19 0,18 0,00
Castillay Leon . 2,58 1,35 0,00* 0,40 0,18 1,51 0,40 0,27 0,00
Catalufa.......ccccoeven. 0,28 0,71 1,04 0,56 0,16 0,00 0,00 0,24 0,00
Com. Valenciana ....... 0,00 0,90 0,89 0,51 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00
Extremadura.............. 1,89 2,09 0,00 0,00 0,80 0,00 0,00 0,00 0,00
Galicia ...c.ooooeevie 1,93 1,32 0,00 0,64 0,93 0,00 0,21 0,40 0,00
La Rioja...c.coovieriein. 3,14 0,45 0,00* 0,00 0,00 0,00 0,78 0,00 0,00
Madrid .........cocoerennn 1,20 1,01 0,00 0,00 0,28 0,00 0,00 0,28 0,00
MUrcia......ccoooeeenene. 2,66 1,00 1,61 0,00 0,85 0,00 0,00 0,39 0,00
Navarra........cccoeveeens 1,28 1,17 - 1,28 0,00 - 0,64 0,00 -
Pais Vasco.......cc......... 2,53 0,70 0,00* 0,58 0,56 1,47 0,78 0,00 0,00*
Andorra......cocceceninae - 0,00 - - 0,00 - - 0,00 -
Total: oo 1,70 1,03 0,58* 0,55 0,41 0,29 0,34 0,16 0,00*
Chidk=-1): e 21,66 15,78 8,72 11,16 41,06 11,04 19,99 17,32 -
p<0,05: ..o - - - - + - - - -
* : Existe tendencia lineal decreciente estadisticamente significativa.
(% Tadcionsimente denominado -<elosomalpiewrosomia
(b): Los datos de Baleares se refieren a Mahén y Manacor.
Nota: k es el numero de Comunidades con datos especificados en cada periodo de tiempo.

también recabar datos de antecedentes obstétricos y fami-
liares, al igual que se recogen para los recién nacidos en los
protocolos del ECEMC. Esta seria la Unica forma de seguir
investigando posibles factores de riesgo para DC, de seguir
haciendo farmacovigilancia, asi como de llegar a conocer el
impacto de las diferentes medidas preventivas. En definitiva
se podrian seguir investigando las causas por las que nacen
los nifios con malformaciones congénitas.

En los Ultimos tiempos, parece que se esta utilizando el
diagnostico prenatal, no como una opcién individual de las
parejas, sino como una medida de Salud Publica. Y esto es
un error. El derecho de la poblacion a que se le proporcio-
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nen todas las posibilidades técnicas actuales para realizar
un correcto diagndstico prenatal y, en su caso, poder deci-
dir interrumpir una gestacion afectada, es incuestionable.
Sin embargo, esa posibilidad no debe afectar al desarrollo
de la investigacion sobre las causas de las anomalias del de-
sarrollo embrio—fetal, para poder prevenirlas. Debemos te-
ner muy presente lo que supone para los padres el diagnés-
tico prenatal de defectos en el feto. Cuando una pareja se
encuentra ante la necesidad de tener que elegir entre conti-
nuar el embarazo de un feto malformado asumiendo todo
el sufrimiento y costo familiar, sanitario y social, que va a su-
poner el nacimiento y la vida del nifio, o a la de interrumpir
voluntariamente la gestacion, se enfrenta a un dificil dile-
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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 1986-2000 2001 1980-1985 1986-2000 2001 1980-1985 1986-2000 2001
Andalucia.................. 6,80 4,90 8,76 15,37 14,71 12,04 12,35 14,23 12,04
Aragon..... - 5,09 6,32 - 11,32 6,32 - 9,62 6,32
Asturias ....... 5,83 8,00 0,00 23,32 9,82 6,19* 33,04 17,46 18,58*
Baleares (a) .. . 8,95 1,30 0,00 4,47 19,56 11,11 22,37 29,99 0,00
Canarias .......cccocooevenne 12,85 6,18 3,87 12,85 6,64 7,74 16,07 11,21 7,74
Cantabria ......c..c........ - 4,58 8,72 - 11,00 5,81 - 29,02 20,35
Cast.—La Mancha....... 7,34 7,60 5,91 15,63 13,49 10,98 19,02 16,78 13,52
Castillay Ledn ... 5,95 8,62 6,03 14,68 13,20 6,03 11,51 14,81 28,64**
Catalufa.................... 8,14 5,68 9,38 16,55 9,14 2,08% 22,44 19,94 12,51
Com. Valenciana ....... 5,57 4,19 2,67 10,63 10,32 4,46 19,23 13,92 15,15
Extremadura.............. 0,95 7.39 9,46** 15,13 11,09 11,35 17,02 22,82 1513
Galicia ......... 813 4,63 0,00* 12,63 8,60 8,16* 20,12 13,37 14,28*
La Rioja 11,77 3,17 0,00* 12,55 8,61 0,00 24,32 21,31 0,00
Madrid 522 6,06 5,33 16,45 14,87 10,66 15,65 10,37 4,57*
Murcia......ccooevenneenn. 7,97 6,87 1,61* 22,13 12,73 9,69* 16,82 20,37 12,92
Navarra..... 8,99 7,81 - 14,78 16,79 - 28,91 14,05 —*
Pais Vasco.... 7,19 7,46 0,00 13,60 10,84 8,84 18,07 9,29 8,84*
Andorra.... - 6,39 - - 0,00 - - 9,58 -
Total:.. 7,11 6,31 4,84* 14,78 12,03 8,12* 18,10 16,08 12,67*
Chi? (k-1):. 16,30 41,21 22,85 14,66 66,22 13,98 45,02 156,86 2917
p<0,05: ..o - + - - + - + + -
*: 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.

ma. Porque decida lo que decida, les va a suponer un alto
grado de sufrimiento, desconcierto, y problemas emocio-
nales y personales. Por ello, las acciones de Salud Publica
deben pasar por el apoyo a la investigacion y a la puesta en
marcha de las medidas de prevencion primaria que hoy co-
nocemos de forma urgente. Este es el Uinico camino que lle-
va a la disminucion del sufrimiento, al incremento de la sa-
lud y a un aumento de la calidad de vida de la poblacién,
que deben ser los objetivos de toda politica de Salud Publi-
ca. Eso sin considerar que, ademas, son medidas altamente
rentable desde el punto de vista econémico.

Referencias

Bermejo E, Martinez—Frias ML (2001): Vigilancia epidemiolégica de
anomalias congénitas en Espafa en los Ultimos 21 afios (perio-
do 1980-2000). Bol ECEMC: Rev Dismor Epidemiol IV,6:
47-119.

BOLETIN DEL ECEMC: Revista de Dismorfologia y Epidemiologia. Serie V, n® 1, 2002. ISSN: 0210-3893

Lenz V (1961): Kindliche missbildungen nach medikament-einnah-
me wahrend der graviditat?. Dtsh Med Wochenschr 86: 2555.

Martinez—Frias ML (1995): Manual Operacional del ECEMC. Ed.
Martinez—Frfas y Bermejo. Madrid.

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

Martinez—Frias ML, Cereijo A, Rodriguez—Pinilla E, Urioste M (1992):
Methimazole in animal feed and congenital aplasia cutis. The
Lancet, vol. 339, March 21.

Martinez—Frias ML, Gomez-Ullate J, Valdor C, Bermejo E (2000):
Significado de las cifras de frecuencia de defectos del tubo neu-
ral y de Sindrome de Down en recién nacidos, corregidas y no
corregidas por las interrupciones de la gestacion tras el diagnos-
tico prenatal de esos defectos congénitos. Prog Obstet Ginecol
43: 403-409.

95



