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RESUMEN

Entre los 8 004 recién nacidos malformados del Registro Cubano de Malformacio-
nes Congénitas, en el periodo de abril de 1985 a diciembre de 1994, se detectaron
288 casos con labio leporino con fisura palatina o sin ella, aislado o asociado con
otro(s) defecto(s). El defecto se presentd en su forma aislada en el 77,4 % y en mas
de 2/3 partes de los casos la lesion incluyé al paladar. Hubo un predominio en el
sexo masculino y para la localizacion anatémica izquierda en uno y otro sexos.
Entre los asociados, desde el punto de vista patogénico, predominaron los sindromes
cromosomicos con una tasa de 8 %, y entre estos prevalecié la trisomia 13 con 21
casos.

Descriptores DeCS:ABIO FISURADO; PALADAR FISURADO; CUBA.

Las malformaciones congénitas desde faciales, la cara expresa emociones y sen-
épocas remotas han atraido la atencion deltimientos; los labios son partes imprescin-
hombre, quien dej6é en las paredes de lasdibles de ello. Las malformaciones de ellos
cuevas sus representaciones en forma deocasionan muchas veces los cambios de
pintura. Hoy dia el hombre mantiene ese expresion del rostro, y pueden limitar fun-
mismo interés, sobre todo por aquellos de- ciones tan vitales como la comunicacion
fectos que incluyen la cara, por la funciéon verbal.
gue esta desempefia por ser la parte mas  El labio leporino con fisura palatina o
visible del cuerpo. Mediante los misculos sin ésta (LL+/-FP) es una malformacion
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frecuente. Los paises con mayor prevalen- zada en disco compacto (CD) hasta julio
cia al nacimiento son Japén y México con de 1996. Se establecieron las frecuencias
14,90 y 12,38 por cada 10 000 nacimien- de los distintos grupos por cada 10 000
tos. En Cuba se han realizado algunos es-nacimientos y por cada 1 000 malformados,
tudios aislados que determinan una preva- asi como su tasa en tanto por ciento con

lencia entre el 5y el 5,57 por cada 10 000
nacimientos:*
En la mayoria de los estudios realiza-

dos en Cuba, no se efectlla la caracteriza-

cion clinica del defecto. Este ha sido el
motivo para determinar algunos aspectos

respecto al total.

RESULTADOS

En el periodo analizado, el LL+/ -FP

de este comportamiento, al tener en cuentase presentd en 288 casos gstes el 77,4 %
gue de él dependera el enfoque del aseso-se presenté de forma aislada para una fre-

ramiento genético a la familia, el estudio
posterior de los casos y la interpretacién
cientifica acertada de un problema coman.

METODOS

Para la realizacién de este estudio se
empled un disefio de investigacion descrip-
tivo. Se utilizaron los datos procedentes del
Registro Cubano de Malformaciones Con-
génitas (RECUMAC) durante sus prime-
ros 10 afios de trabajo, comprendidos en-
tre abril de 1985 y diciembre de 1994.

Poblacion de referenci&stuvo cons-
tituida por 426 186 nacimientos proceden-
tes de 29 hospitales distribuidos en las 14
provincias del pais.

Poblacion diana Se revisaron las fi-

cuencia de 5,2 por 10 000 nacimientos,
mientras que en el 22,6 % se mostré aso-
ciado con otros defectos (tabla 1).

TABLA 1. Clasificacion general de los malformados con LL+/-
FP (1985 - 1994)

Frecuencia  Frecuencia
Presentacion No.de por 10000 por 1000
clinica casos nacidos malformados Tasa %

223
65
288

774
22,6
100

Aislados
Asociados
Total

27,8
8,1
35,9

Fuente: RECUMAC.

La distribucion de los casos segun el
sexo y la localizacién anatomica de la le-
sién se muestran en la tabla 2. El sexo mas-
culino resulta el mas afectado con 158 ca-

chas de 8 004 recién nacidos con al menosSOS: Y predoima la localizacion izquierda

un defecto congénito (DC), procedentes de
29 maternidades distribuidas en las 14 pro-
vincias del pais, que presentaron algun DC
detectado antes del alta hospitalaria.

Universo de estudidstuvo conforma-
do por 288 recién nacidos que presentaron
(LL+/-FP).

Caracterizacion clinicaPara la clasi-
ficacion de las malformaciones congénitas,
se siguieron los principios empleados por
el Estudio Colaborativo Espafiol de Mal-
formaciones Congénitas (ECERMPara la
identificacion de los sindromes con LL+/-
FP se revisé la base de datos
computadorizada OMIN del catalogo
«Mendelian Inheritance in Man», actuali-
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del defecto, tanto para los casos en que éste
se presenta limitado al labio, como para aqué-
llos en que ademas se competia elpala-

dar. Es de destacar que en mas de 2/3 partes
de los casos, la lesion incluy6 al paladar.

La clasificacién patogénica operativa
utilizada se muestra en la tabla 3. El grupo
patogénico mas frecuente fue el de los
sindromes y dentro de éstos los
cromosomicos, los cuales se presentan con
una frecuencia de 0,72 y 0,53 por 10 000
nacimientos respectivamente. En orden de
frecuencia lesiguieron los no encuadrables
y los defectos de desarrollo de zona
embrionaria (DDZ) con frecuencias de 0,39
y 0,25 por 10 000 nacimientos respectiva-

mente.



TABLA 2. Distribucion de casos segun sexo y localizacion de la lesion 1985- 1994

Sexo Frecuencia por

Localizacion Masculino Femenino Total de Razon sexual 10 000
anatomica No. % No. % casos M/F nacidos
-LL derecho 22 13,8 15 11,6 37 15 0,9
-LL izquierdo 29 18,2 16 12,4 45 1,8 1,1
-LL bilateral 2 1,3 2 1,3 4 1 0,1
-LL central 2 1,3 3 2,3 5 0,6 0,1
-LL Der. + FP 9 57 14 10,9 23 0,6 0,5
-LL Izq. + FP 29 18,2 16 12,4 45 1,8 1,1
-LL bilat. + FP 26 16,4 27 20,9 53 1 1,2
-LL cent. + FP 6 3,9 8 6,2 14 0,8 0,3
-LL +/-FP

sin localizacion 33 21,3 28 21,8 61 1,2 1,5
Total 158 100 129 100 287" 1,2 6,7

“Un caso de sexo indeterminado.
Fuente: RECUMAC.

TABLA 3. Clasificacion patogénica de los casos asociados 1985- - 1994

Frecuencia por
Clasificacion Numero 10 000 1000 Tasa *
patogénica de casos nacimientos malformaciones %

Defecto de desarrollo de

zona
- Holoprosencefalia 1 0,25 1,3 3,8
Asociacion de alta

frecuencia 0 0,00 0,0 0,0
Espectros

- Facio auriculo vertebral 2 0,04 0,2 0,7
No encuadrables

-LL + cardiopatia congénita 5 0,11 0,6 1,7
-LL + alteracion genital 3 0,07 0,4 1,0
-LL + Def. miembros - SNC 2 0,04 0,2 0,7
- Otros 9 0,21 1,1 3,1
- Total no encuadrables 17 0,39 2,1 59
Secuencias

-Malformativa (Agenesia renal) 1 0,02 0,1 03
- Deformativa 0 0,00 0,0 0,0
- Disruptiva (Bandas amniéticas) 3 0,07 0,4 1,0
- Total de secuencias 4 0,09 0,5 14
Sindromes

- Cromosomicos 23 0,53 2,8 8,0
. Trisomia 13 21 0,49 2,6 73
. Sindrome de Turner 1 0,02 01 0,3
. Sindrome de Down 1 0,02 0,1 0,3
- Monogénicos

- Autosémico dominante

. Sindrome de Adams Oliver 1 0,02 0,1 0,3
. Sindrome EEC 1 0,02 0,1 0,3
- Autosomico recesivo

. Oro digito facial Il 2 0,04 0,2 0,7
. Otros 3 0,06 0,4 1,0
-Ligados al X 0 0,00 0,0 0,0
- Embriofetopatias 0 0,00 0,0 0,0

- Etiologia desconocida

. Sindrome de Martin 1 0,02 0,1 0,4
- Total de sindromes 31 0,72 3,8 10,8
Total General (Asociados) 65 1,52 8,1 22,6

* Las tasas en % estan en relacion con el total de casos con LL+/-FP.
Fuente: RECUMAC.



DISCUSION zona critica para la aparicion del LL+/-FP;
sin embargo, quizas existan genes regula-
El predominio del LL+/-FP en su for- dores del desarrollo normal de los labios
ma aislada es un hallazgo esperado en unque bajo el influjo jerarquico de una abe-
universo con el de las caracteristicas de estefracion de este tipo, pueden ocasionar la
estudio. En diferentes trabajos realizados aparicion de esta malformacidt.
en Cuba no publicados, ya se ha compro- La categoria no encuadrable refleja
bado esta relacion. Por otra parte el ECEMC aquellos casos en que el LL+/-FP se pre-
reporta una tasa para esta forma de presensenta asociado con otros defectos y no se
tacion muy similar a la nuestra (77,8 %). puede incluir en ningldn otro grupo
Del mismo modo se comporta en el norte patogénico. Objetivamente la ocurrencia de
de Holand&. 2 defectos mayores no se ha podido cata-
El predominio de este defecto para el logar en otro grupo patogeénico, a causa
sexo masculino con inclusion o no del pa- fundamentalmente, del desarrollo alcanza-
ladar ha sido notado también en diferentes do por la ciencia; esta categoria refleja en
estudios:™® La preferencia de la lateralidad gran medida, la pericia diagnostica de los
izquierda en uno y otro también ha sido médicos. Puede que varios de los casos in-
ampliamente notada en Cuba e cluidosaquise deban aasociacion aleatoria
internacionalment&.Se explica por un fe- ~ de defectos relativamente comunes.
némeno vascular, pues la hemicara dere- El RECUMAC tiene una menor fre-
cha recibe mas flujo sanguineo que la iz- cuencia de casos incluidos en este grupo
quierda, por la disposicién de los vasos que que el reconocido ECEME.No obstante
emergen del arco aértico. En general se es oportuno sefialar, que por lo dificil de la
acepta como mecanismo patogénico la evaluacion dismorfologica de los RN, es
disrupcion vasculaf. importante el seguimiento de éstos, el que
Realmente el LL+/-FP es un DC de eventualmente puede demostrar la apari-
causa bastante heterogéneay de ahi la comcién de otras alteraciones como el retraso

plejidad de su caracterizacién. mental y consecuentemente conllevar al
La preponderancia de las giagnostico de una categoria mas objetiva.
cromosomopatias en la clasificacion En relacion con las otras categorias,

etioldgica de este defecto también ha sido
detectada por el ECEMC, el que ocupa el
5,8 %! Sin embargo en trabajos previos
no publicados realizados en Cuba la fun-
cion de las cromosomopatias no es llama- _ . .
tiva. Vale destacar que la confirmacion L_a ausencia de casos mclwdos en las
diagnéstica de éstas depende del desarro-Asociaciones de Alta Frecuencu’a no es sor-
llo alcanzado por la citogenética en Cuba, Prendente, pues el LL+/-FP, s6lo ocasio-
gue evidentemente ha sido ostensible. nalmente forma parte de las Asociaciones
Consideracion particular merece la MURCS y CHARGE?
trisomia 13, la cual es también la mas re- Por ultimo es evidente que es una mal-
portada por el ECEMC. Es conocida la  formacion frecuente en Cuba. Por el im-
funcién de este defecto en el cuadro clini- pacto psicosocial y familiar que conlleva,
co de esta enfermedad. No existen eviden- demanda asesoramiento genético exhaus-
cias que este cromosoma constituya unativo, el cual influird en la conducta de los

ocupa un lugar importante la
holoprosencefalia como DDZ. Este defec-
to particular también es el predominante en
esta categoria en el reporte del ECEMC.
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padres en relacion con la afeccién. La ob- ramente en la clasificacion clinico
jetividad de este proceso descansa prime- etiologica adecuada de cada caso.

SUMMARY

288 newborns with cleft lips with or without cleft palate, either associated or not to
other types of defects, were detected among 8 004 malformed newborns included in
the Cuban Birth Defects Register from April 1985 to December 1994. This defect
alone was present in 77.4 % of cases whereas cleft palate was also present in two-
thirds of cases. Male newborns were predominant. Left-hand anatomical defect
location prevailed in both sexes. As to the associated defects, chromosomal
syndromes accounting for 8 % were predominant from the pathogenic view point;
in addition, the prevailing syndrome was Trisomy 13 which was found in 21 cases.

Subject headingsCLEFT LIP; CLEFT PALATE; CUBA.
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