
FUNDAMENTOS // Las anomalías congénitas y, en concreto, las del sistema nervioso (ACSN) son un importante problema de Salud Pública y contribuyen a una alta mortalidad 
perinatal e infantil. El objetivo de este trabajo fue determinar y describir la tendencia y distribución de las ACSN en la Comunitat Valenciana, en menores de un año, durante 
el periodo 2007-2022.

MÉTODOS // Se realizó un estudio transversal. Se seleccionaron los nacidos vivos, nacidos muertos e interrupciones voluntarias del embarazo del Registro poblacional de 
anomalías congénitas de la Comunitat Valenciana con ACSN entre 2007-2022. Se describieron las variables de estudio, se calculó la prevalencia según metodología EUROCAT 
por cada 10.000 nacimientos (incluyendo nacidos vivos y muertos) y la probabilidad de supervivencia en los nacidos vivos con el método Kaplan-Meyer. El análisis estadístico 
fue realizado mediante Excel y el software IBM SPSS Statistics 23. 

RESULTADOS // Se identificaron 1.862 casos, con una prevalencia de 26,1 por cada 10.000 nacimientos. Predominaron los nacidos vivos (54,6%) y la Hidrocefalia fue el sub-
grupo de malformaciones de ACSN más frecuente (20,7%). La probabilidad de supervivencia fue del 94,9%, identificando diferencias entre subgrupos de ACSN. Respecto a las 
gestantes, la edad media fue de 31,9 años y el país de nacimiento mayoritario fue España (69,1%). La mayor prevalencia de casos con ACSN se identificó en las gestantes menores 
de veinte años (38,4 por cada 10.000 nacimientos) y en las residentes en la provincia de Castellón (34,1 por cada 10.000 nacimientos).

CONCLUSIONES // La prevalencia de casos con ACSN es similar a la de la red de registros europeos de anomalías congénitas. Identificar mayor prevalencia de casos en las 
embarazadas más jóvenes o en las residentes en Castellón podría estar relacionado con la mayor proporción de gestantes procedentes de determinados países presentes en 
esa provincia.

PALABRAS CLAVE // Anomalías congénitas; Sistema nervioso; Sistemas de información; Epidemiología; Prevalencia.

BACKGROUND // Nervous system congenital anomalies (NSCA) are an important health problem and represent a high perinatal and infant mortality. The aim of this paper was to determine and describe 
the trend and distribution of the NSCA in the Valencian Region, in children under one year of age, during the period 2007-2022. 

METHODS // A cross-sectional study was performed. Live births, stillbirths and termination of pregnancy for fetal anomaly with NSCA were selected from the congenital anomalies population-based 
Registry of Valencian Region between 2007-2022. The study variables were described, the prevalence according to EUROCAT methodology per 10,000 births (included live and still birth) and the survival rate 
in live births was estimated using the Kaplan-Meier method. Statistical analyses were performed using Microsoft Excel and IBM SPSS Statistics 23.

RESULTS // 1,862 cases were identified, the overall prevalence was 26.1/10,000 births. The most common type of end-pregnancy was live births (54.6%) and Hydrocephalus was the most frequent congenital 
malformation subgroup of NSCA (20.7%). In live births, the survival rate was 94.9% and statistically significant differences were identified according to NSCA. Regarding the pregnant women, mean age was 31.9 
years and the majority birth country was Spain (69.1%). The highest prevalence was in the group under twenty years old (38.4/10,000 births) and in pregnant women resident in Castellon (34.1/10,000 births).

CONCLUSIONS // The prevalence of cases with NSCA is similar than European network registries of congenital anomalies. Identifying higher prevalence of cases among the youngest pregnant women or 
residents in Castellon, it could be connected to the higher presence in that province of pregnant women from certain countries.

KEYWORDS // Congenital anomalies; Nervous system; Health information systems; Epidemiology; Prevalence.
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INTRODUCCIÓN 

Las anomalías congénitas (AC) y, en 
concreto, las anomalías congénitas 
del sistema nervioso (ACSN), supo-

nen un importante problema de salud 
global consecuencia de la alta mor-
bi-mortalidad que provocan en la pobla-
ción pediátrica. La literatura científica 
pone de manifiesto que estas malfor-
maciones tienen un origen predominan-
temente genético; no obstante, diver-
sos estudios han establecido asociacio-
nes múltiples derivadas de una carencia 
de yodo o ácido fólico en las mujeres 
gestantes, así como factores ambienta-
les, teratogénicos, exposición a tóxicos 
y derivados de una atención prenatal 
insuficiente (1-4).

Las ACSN hacen referencia a toda 
anomalía del desarrollo morfológico, 
estructural o funcional con afectación 
de la estructura del tubo neural (5,6). 
Pueden asociarse a mortalidad y dis-
capacidad infantil (7) y en Europa repre-
sentan una prevalencia de 26,8 por cada 
10.000 nacimientos para el periodo 
2007-2022 (8). 

Las discapacidades físicas y/o men-
tales que ocasionan suelen ser de 
carácter grave e incapacitantes, afec-
tando al paciente de por vida y tam-
bién a su entorno familiar, provocando 
así un elevado coste sanitario, social 
y emocional debido a la cronicidad 
de estas patologías. Su abordaje en la 
atención, tratamiento y seguimiento 
requieren de una gestión con enfoque 
multidisciplinar desde el entorno sani-

tario, teniendo presente que, además, 
estas anomalías pueden estar vincula-
das a síndromes u otras malformacio-
nes congénitas (5,7).

Además, el riesgo de mortalidad aso- 
ciado a estas AC supone un grave e 
importante problema, lo que subraya 
la vital importancia de disponer de un 
diagnóstico temprano que facilite la 
implementación de la estrategia idó-
nea para su abordaje (6,9). Se trata de un 
enfoque dirigido a minimizar los riesgos 
para la salud y las comorbilidades de la 
población pediátrica afecta, un proceso 
complejo puesto que la mitad de las AC 
no tienen causa específica (10,11).

El desarrollo de sistemas de infor-
mación es decisivo, por ser la base para 
la vigilancia y la investigación clínica, 
básica y epidemiológica. En Europa, en 
1979, se creó la Red de Registros Pobla-
cionales para la Vigilancia Epidemioló-
gica de Anomalías Congénitas (EURO-
CAT), que cubre el 25% de nacimientos 
anuales y los registros que la compo-
nen siguen una metodología, criterios 
y controles de calidad estandariza-
dos, permitiendo la comparación entre 
ellos (12). En la Comunitat Valenciana 
existe el Registro Poblacional de AC 
de la Comunitat Valenciana (RPAC-CV) 
que, además de formar parte del Sis-
tema de Información de Enferme-
dades Raras de la Comunitat Valen-
ciana (13), es miembro de pleno dere-
cho de EUROCAT desde el año 2011. 
Asimismo, se trata de uno de los regis-
tros de mayor cobertura en Europa por 
el número de nacimientos vigilados 

Este artículo tiene una licencia Creative Commons Atribución-NoComercial-SinDerivadas 4.0 Internacional. Usted es libre de Compartir (copiar y redistribuir el material en cualquier 
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cualquier manera razonable, pero no de alguna manera que sugiera que el licenciante lo respalda a usted o su uso); No comercial (no podrá utilizar el material con fines comerciales); 
Sin derivados (si remezcla, transforma o construye sobre el material, no puede distribuir el material modificado); Sin restricciones adicionales (no puede aplicar términos legales o 
medidas tecnológicas que restrinjan legalmente a otros hacer cualquier cosa que la licencia permita). https://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/
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anualmente, presentando durante el 
periodo 2007-2022 un total de 709.331 
nacimientos (distribuidos en el 52% en 
Valencia, el 36% en Alicante y el 12% 
en Castellón) (14). Con un periodo de 
vigilancia de dieciséis años y la inclu-
sión de diferentes tipos de finalización 
del embarazo, el RPAC-CV abarca una 
amplia cobertura poblacional y propor-
ciona datos de calidad sobre la vigilan-
cia de AC en la Comunitat Valenciana. 
En concreto, las ACSN destacan por 
su frecuencia, situándose en el cuarto 
grupo más frecuente de AC dentro del 
RPAC-CV (15).

Con la finalidad de describir la 
situación de las ACSN, se planteó como 
objetivo de este trabajo determinar y 
describir la tendencia y la distribución 
de este grupo en la Comunitat Valen-
ciana, en menores de un año, durante 
el periodo 2007-2022.

SUJETOS Y MÉTODOS

Se realizó un estudio epidemioló-
gico transversal de los casos con 
ACSN a partir de los datos obteni-

dos del RPAC-CV. La inclusión de casos 
en dicho registro se rige por el proto-
colo establecido por EUROCAT (16). Se 
registran las AC mayores (malforma-
ciones que representan un riesgo vital, 
requieren cirugía o implican secuelas 
severas) y, sólo si están asociadas a una 
AC mayor, se registran las AC menores 
(las cuales no presentan secuelas sig-
nificativas, ni alteraciones en la calidad 
o esperanza de vida), todas ellas iden-
tificadas tanto prenatalmente como 
durante el primer año de vida.

Para este estudio se seleccionaron 
los nacidos vivos, los nacidos muer-
tos y las interrupciones voluntarias del 
embarazo (IVE) por AC cuyo embarazo 

finalizó durante el periodo 2007-2022, 
residentes en la Comunitat Valenciana 
con al menos una ACSN (códigos Q00-
Q07 de la Clasificación Internacional 
de Enfermedades 10ª Revisión, con la 
extensión de la British Paediatric Asso-
ciation [CIE10-BPA]) (16). Dado el carác-
ter poblacional del RPAC-CV, se inclu-
yeron todos los casos que cumplían los 
criterios de estudio durante el periodo 
analizado, sin muestreo.

Se identificó el número total de 
casos con ACSN y se calculó la distri-
bución por año, la media de casos/año, 
así como las prevalencias y sus interva-
los de confianza al 95% (IC95%), y se 
observó la evolución temporal. 

Las variables de los casos incluidas 
en el análisis fueron: tipo de finalización 
de la gestación (nacidos vivos/nacidos 
muertos/IVE); sexo (hombre/mujer); tipo  
de embarazo (simple/múltiple); momen- 
to del diagnóstico (prenatal/postnatal); 
peso (menor o igual de 1.500 g/entre 
1.501 y 2.500 g/ entre 2.501 y 3.999 g/
igual o mayor de 4.000 g) y semanas de 
gestación en el momento de la finaliza-
ción del embarazo. En los nacidos vivos, 
se estimó la probabilidad de superviven-
cia en la primera semana de vida con el 
método Kaplan-Meyer. 

Por último, se identificó el total de 
otras AC (que no pertenecen al sistema 
nervioso [ACnSN]) presentes en los 
casos. Se clasificaron según el grupo 
de la CIE10-BPA al que pertenecían y se 
identificó su distribución.

En el análisis de las variables rela-
cionadas con las embarazadas de casos 
con ACSN, se incluyó la edad de la ges-
tante en el momento de finalización del 
embarazo (edad media, mínima, máxima 
y distribución por grupos: menor de 



4

Rev Esp Salud Pública Volumen 100 29/10/2026 e202610085

Anomalías congénitas del sistema nervioso en menores de un año en la Comunitat Valenciana. Un estudio epidemiológico descriptivo (2007-2022) Anomalías congénitas del sistema nervioso en menores de un año en la Comunitat Valenciana. Un estudio epidemiológico descriptivo (2007-2022)
SILVIA GIMENO-MARTOS et al. 

veinte/entre veinte y veinticuatro/entre 
veinticinco y veintinueve/entre treinta y 
treinta y cuatro/entre treinta y cinco y 
treinta y nueve/más de treinta y nueve 
años). 

También se calcularon las prevalen-
cias conforme a la metodología estan-
darizada de EUROCAT (16). El numerador 
incluyó todos los casos (nacidos vivos, 
nacidos muertos e IVE) y el denominador 
por cada 10.000 nacimientos incluyó los 
nacidos vivos y nacidos muertos, y sus 
IC95%. Según EUROCAT, existen ligeras 
discrepancias entre el numerador y el 
denominador, ya que las IVE se incluyen 
en el numerador, pero no en el denomi-
nador, si bien no son lo suficientemente 
grandes como para tener un efecto sig-
nificativo en la prevalencia. Asimismo, se 
estimaron las prevalencias por grupos de 
edad y provincia de residencia.

El análisis estadístico fue realizado 
mediante Excel y el software IBM SPSS 
Statistics 23, utilizando los IC95% para 
identificar posibles diferencias estadís-
ticamente significativas.

RESULTADOS

Durante el periodo 2007-2022 se 
registraron en la Comunitat Valen-
ciana un total de 1.862 casos, 

menores de un año, con al menos una 
ACSN, lo que supone una prevalencia 
de 26,1 por cada 10.000 nacimientos 
(IC95%: 24,9-27,3).

Respecto a la distribución de los 
casos por año de finalización del emba-
razo, se observó que la media de casos 
anuales fue de 116,4 casos, siendo 
el año 2008 (151 casos) el de mayor 
número de casos registrados y 2021 
(83 casos) el de menor. Se observó en 

la tendencia temporal que las prevalen-
cias a lo largo del periodo se mantuvie-
ron estables, con un aumento en 2016 
y un descenso en 2010, pero sin encon-
trar diferencias estadísticamente signi-
ficativas entre años [Tabla 1]. 

Además, según el tipo de finali-
zación del embarazo, se observó que 
nacidos vivos fue el más frecuente con 
1.017 casos (54,6%), seguido de IVE con 
790 casos (42,4%) y nacidos muertos 
con 55 casos (3%). 

La prevalencia en nacidos vivos fue  
de 14,2 por cada 10.000 nacimientos 
(IC95%:13,4-15,1), en IVE de 13 por cada 
10.000 nacimientos (IC95%:12,1-14) y en 
nacidos muertos de 0,8 por cada 10.000 
nacimientos (IC95%:0,6-1), encontrán-
dose diferencias estadísticamente signi-
ficativas entre los tres tipos de finaliza-
ción. Durante el periodo de estudio, las 
prevalencias fueron estables en los tres 
tipos de finalización del embarazo, aun-
que se detectó en IVE un aumento esta-
dísticamente significativo en el año 2011 
en relación al año anterior [Tabla 1].

En relación al sexo de los casos, se 
observó que el 31,8% fueron hombres 
y el 26,5% mujeres (el 41,7% eran IVE 
con sexo desconocido). Según el tipo 
de finalización del embarazo, en los 
nacidos vivos el 53,9% eran hombres 
y el 46,1% mujeres, y en los casos naci-
dos muertos el 60% fueron hombres, 
el 38,2% mujeres y en el 1,8% se des-
conocía esta información [Tabla 2].

Hubo 1.733 casos de gestación sim-
ple (93,1%) y 129 casos de gestación 
múltiple. En nacidos vivos, la gestación 
simple representaba el 89%, en naci-
dos muertos el 80% y en IVE la cifra 
ascendía al 99,2%. 
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Según el momento del diagnóstico, 
se detectaron 1.123 casos prenatalmente 
(60,3%), 724 posnatalmente (38,9%) y 
en 15 casos no se disponía de esta infor-
mación (0,8%). Teniendo en cuenta solo 
el diagnóstico prenatal, la semana ges-
tacional media de diagnóstico fue 20,2 
(rango entre 7-40 semanas de gestación). 

En el momento de finalización del em- 
barazo, la media de peso fue de 2.565,3 
g. El 31,3% pesaron entre 2.501 g y 3.999 
g, seguidos del 16,3% con entre 1.501 g y 
2.500 g. El 1,5% pesó 4.000 g o más y el 
7,6% 1.500 g o menos. El 43,3% de los 
casos tuvo peso desconocido (el 97,8% 
debido a casos que eran IVE). Respecto 
a la semana de finalización de la gesta-
ción, en nacidos vivos la más frecuente 
fue la 38 (18,1%) y en nacidos muertos 
destacaban las semanas 23 y 31 (9,1%). 
Por último, en IVE, la semana más fre-
cuente fue la 22 (16,2%).

En cuanto a las malformaciones 
identificadas en los casos, puesto que 
algunos tenían más de una malforma-
ción, se identificaron 2.190 ACSN. Se 

obtuvo su distribución por subgrupo 
de ACSN según la CIE10-BPA y se iden-
tificó la Hidrocefalia congénita como la 
más frecuente (20,7%), seguida de la 
Microcefalia (16,8%), de las Malforma-
ciones congénitas del cuerpo calloso 
(dentro del subgrupo de Otras mal-
formaciones congénitas del cerebro) 
(11,4%), de la Espina bífida (de cualquier 
localización y asociada o no a hidroce-
falia) (8,9%) y de la Anencefalia (8%) 
[Tabla 3]. El resto de ACSN representa-
ron en conjunto un 10,4%, siendo estas 
principalmente el Encefalocele (3,5%) 
y el Síndrome de Arnold-Chiari (3,2%).

Teniendo en cuenta sólo a los naci-
dos vivos, el 16% fallecieron durante el 
periodo de estudio, siendo el 50,3% de 
los fallecidos hombres. La probabilidad 
de supervivencia para el total de naci-
dos vivos con ACSN a la semana de vida 
fue de 94,9% (IC95%:93,3-96,1), no 
encontrándose diferencias estadísti-
camente significativas entre sexos. Sin 
embargo, sí se identificaron diferencias 
entre subgrupos de ACSN [Tabla 3]. En 
concreto, en los casos de Anencefalia 

Tabla 2
Distribución número y porcentaje de casos con anomalías congénitas del sistema nervioso  
según sexo y tipo de nacimiento, Comunitat Valenciana, 2007-2022.

Sexo

Tipo de nacimiento

Nacidos vivos Nacidos muertos
Interrupciones 

voluntarias  
del embarazo

Total casos

n % n % n % n %

Hombre 548 53,9 33 60 11 1,4 592 31,8

Mujer 469 46,1 21 38,2 4 0,5 494 26,5

Desconocido 0 - 1 1,8 775 98,1 776 41,7

Total 1.017 100 55 100 790 100 1.862 100

n: número de casos; %: porcentaje.
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se obtuvo una probabilidad de supervi-
vencia inferior (9,1% [IC95%:0,5-33,3]) 
a todos los otros subgrupos, que obtu-
vieron valores de 90,9% (IC95%:68,3-
97,7) para Encefalocele hasta 98,2% 
(IC95%:87,6-99,7) para Espina Bífida.

Se identificaron las ACnSN asocia-
das, encontrándose que el 39,9% de 
casos tenían al menos una ACnSN. En 
concreto 743 casos presentaron 1.708 

ACnSN. Las más frecuentes fueron las 
Malformaciones congénitas del Sis-
tema Circulatorio (32,8%), siendo las 
más habituales las comunicaciones 
interventriculares e interauriculares; 
en segundo lugar, las Malformaciones 
congénitas y deformidades del Sistema 
Músculo-Esquelético (23,7%) y, en ter-
cer lugar, las Malformaciones congé-
nitas del ojo, oído, cara y cuello (7,2%) 
[Tabla 4].

Tabla 3
Distribución de las anomalías congénitas, del grupo del sistema nervioso, de los casos  
con anomalías congénitas del sistema nervioso y su probabilidad de supervivencia a  
la semana de vida en los nacidos vivos, según el subgrupo de la CIE10 con la extensión  
de la British Paediatric Association, Comunitat Valenciana, 2007-2022.

Subgrupo 
CIE10- 
BPA(a)

Anomalías  
congénitas del  

sistema nervioso
NúmeroPorcentaje  

(%)

Probabilidad  
de supervivencia 

(%)
ICI95%(b) ICS95%(c)

Q00 Anencefalia y  
malformaciones similares 176 8 9,1 0,5 33,3

Q01 Encefalocele 77 3,5 90,9 68,3 97,7

Q02 Microcefalia 368 16,8 97,7 95,5 98,9

Q03 Hidrocefalia congénita 454 20,7 94,6 91 96,8

Q04 Otras malformaciones 
congénitas del cerebro 756 34,5 93,7 90,7 95,7

Q04.0Malformaciones congénitas  
del cuerpo calloso 250 11,4 - - -

Q05 Espina bífida 195 8,9 98,2 87,6 99,7

Q06
Otras malformaciones  
congénitas de  
la médula espinal

46 2,1 97,1 80,9 99,6

Q07
Otras malformaciones  
congénitas del  
sistema nervioso

118 5,4 96,1 85,2 99

Q07.0 Síndrome de Arnold-Chiari 69 3,2 - - -

TOTALES GRUPO Q00-Q07 2.190 100 94,9 93,3 96,1

(a) CIE10-BPA: Clasificación Internacional de Enfermedades 10ª revisión con extensión de British Paediatric Association.  
(b) ICI95%: Intervalo de confianza inferior al 95%. (c) ICS95%: Intervalo de confianza superior al 95%.
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Respecto a las embarazadas de 
casos con ACSN, se observó que la edad 
media fue de 31,9 años (rango entre 
catorce-cincuenta años). Se detectó 
una mayor proporción de casos en el 
grupo de edad entre treinta y treinta 
y cuatro años (33,2%), seguido del de 
entre treinta y cinco y treinta y nueve 
años (25,7%) y del de entre veinti-
cinco y veintinueve años (20%). No se 
encontró ninguna diferencia estadísti-
camente significativa entre los grupos 
de edad de la embarazada al comparar 
las prevalencias con sus IC95%, siendo 

el grupo de gestantes con menos de 
veinte años el de mayor prevalencia y 
el de entre treinta y treinta y cuatro 
años el de menor [Tabla 5].

Según la provincia de residencia, 
en Alicante y Valencia residía el mayor 
número de casos (41,5% y 42,5%, res-
pectivamente) y en la de Castellón resi-
día el 15,7%. Sin embargo, se encon-
tró la menor prevalencia de casos con 
ACSN en la provincia de Valencia, 21,4 
por cada 10.000 nacimientos, y se iden-
tificaron diferencias estadísticamente 

Tabla 4
Distribución de las anomalías congénitas, fuera del grupo del sistema nervioso, asociadas en  
los casos con anomalías congénitas del sistema nervioso, Comunitat Valenciana, 2007-2022.

Subgrupo 
CIE10-BPA(a)

Anomalías congénitas asociadas  
(fuera del sistema nervioso) Número Porcentaje  

(%)

Q10-Q18 Malformaciones congénitas del ojo, oído, cara y cuello 179 10,5

Q20-Q28 Malformaciones congénitas del Sistema Circulatorio 560 32,8

Q21.0 Comunicación interventricular 78 4,6

Q21.1 Comunicación interauricular 194 11,4

Q30-Q34 Malformaciones congénitas del Sistema Respiratorio 52 3

Q35-Q37 Labio leporino y fisura del paladar 40 2,3

Q38-Q45 Malformaciones congénitas del Sistema Digestivo 80 4,7

Q50-Q56 Malformaciones congénitas de los Órganos Genitales 79 4,6

Q60-Q64 Malformaciones congénitas del Sistema Urinario 116 6,8

Q65-Q79 Malformaciones congénitas y deformidades  
del Sistema Músculo-Esquelético 334 19,6

Q80-Q89 Otras malformaciones congénitas 177 10,4

Q90-Q99 Anomalías Cromosómicas, no clasificadas en otra parte 48 2,8

D18.10, D82.1, 
P35.0, P35.1, 
P35.4, P35.8,  
P37.1

Defectos congénitos no recogidos en el capítulo Q 43 2,5

TOTAL DE ANOMALÍAS CONGÉNITAS 1.708 100

(a) CIE-10-BPA: Clasificación Internacional de Enfermedades 10ª revisión con extensión de British Paediatric Association.
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significativas entre las tres provincias 
[Tabla 6]. 

Además, en cada provincia se 
observaron diferencias estadística-
mente significativas en la prevalencia 
entre los años de estudio, tanto en sen-
tido ascendente como descendente. 
Se detectó un descenso de la preva-
lencia de casos con ACSN en Alicante 
en los años 2010 y 2020, en Castellón 
en el 2018 y en Valencia en 2021. Y se 
detectó un aumento de la prevalencia 
de casos en Castellón en los años 2008 
y 2011, y en Valencia en los años 2013 
y 2016.

Referente al país de nacimiento de 
la embarazada, se identificó que nacie-
ron en España el 69,1% y el 25% en 
otro país diferente, de las cuales un 
6% nacieron en Marruecos y un 4% en 

Rumanía. Observando el país de naci-
miento según la provincia de residen-
cia, encontramos en Castellón un ligero 
descenso del porcentaje de mujeres 
nacidas en España (66,9%). Por otra 
parte, la provincia de Castellón des-
tacó por tener el porcentaje más ele-
vado de embarazadas de origen marro-
quí (10,6%), seguida de Alicante (6,5%) 
y de Valencia (3,9%). La misma situa-
ción se dio con embarazadas de origen 
rumano: en Castellón residían el 10,2%, 
seguida de Valencia (3,4%) y Alicante 
(2,2%).

DISCUSIÓN

En este estudio se observa que 
las ACSN suponen un problema 
relevante en la Comunitat Valen-

ciana y los resultados ponen de mani-
fiesto variaciones según característi-

Tabla 5
Distribución, prevalencia por cada 10.000 nacimientos e intervalos de confianza al 95%  
de casos con anomalías congénitas del sistema nervioso según la edad de las gestantes,  
Comunitat Valenciana, 2007-2022.

GRUPOS EDAD 
GESTANTE 

(años)
Número Porcentaje  

(%) Prevalencia ICI95%(a) ICS95%(b)

<20 54 2,9 38,4 28,2 48,6

20-24 167 9 35,2 29,9 40,5

25-29 373 20 31,5 28,3 34,7

30-34 618 33,2 27,9 25,7 30

35-39 478 25,7 30,4 27,7 33,1

>39 161 8,6 42,9 36,3 49,5

DESCONOCIDO 11 0,6 12 4,9 19,2

TOTAL 1.862 100 30,7 29,3 32,1

(a) ICI95%: Intervalo de confianza inferior al 95%. (b) ICS95%: Intervalo de confianza superior al 95%.
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cas maternas y perinatales, lo que con-
tribuye a una mejor caracterización de 
estos casos. 

Respecto a su magnitud, la preva-
lencia observada de los casos con ACSN 
en el RPAC-CV se mantiene estable a 
lo largo del periodo analizado (2007-
2022), y es comparable a la descrita en 
otros registros europeos. En este sen-
tido, nuestro estudio muestra una pre-

valencia global similar a la observada 
en los datos de EUROCAT para todos 
los registros durante el mismo periodo 
(26,8 por cada 10.000 nacimientos 
[IC95%:26,5-27,1]) (8). 

Sin embargo, es ligeramente inferior 
a la del Región del Sudoeste de Inglate-
rra (miembro de EUROCAT y con una 
cobertura similar a la Comunitat Valen-
ciana), con una prevalencia de casos 

Tabla 6
Prevalencias por cada 10.000 nacimientos e intervalos de confianza al 95% de casos  
con anomalías congénitas del sistema nervioso según año de finalización del embarazo  
y provincia de residencia, Comunitat Valenciana, 2007-2022.

Año
Alicante Castellón Valencia

Prevalencia ICI95%(a) ICS95%(b) Prevalencia ICI95%(a) ICS95%(b) Prevalencia ICI95%(a) ICS95%(b)

2007 26,2 22 30,5 19,5 15,8 23,2 15,5 12,2 18,8

2008 30,9 26,4 35,4 33,2(*) 28,5 37,9 21,1 17,3 24,8

2009 29,9 25,2 34,5 21,2 17,3 25,1 15,6 12,2 18,9

2010 19,2(*) 15,5 23 28,6 24 33,2 14,7 11,4 18

2011 25,3 20,9 29,7 42,4(*) 36,7 48,2 20,1 16,2 24,1

2012 27,4 22,7 32,1 38,9 33,3 44,5 14,5 11,1 18

2013 36,5 30,8 45,8 35,7 30,1 51,7 26,6(*) 21,8 33,3

2014 36,3 30,7 41,9 43 36,9 49,1 19,4 15,4 23,5

2015 30,1 25 35,2 47 40,6 53,4 21,6 17,3 26

2016 33,8 28,3 39,3 50,6 43,8 57,3 31,6(*) 26,3 36,9

2017 31,7 26,3 37,2 58,2 50,8 65,6 25,6 20,7 30,5

2018 35,7 29,7 41,6 23,8(*) 18,9 28,6 24,5 19,6 29,5

2019 36,8 30,7 43 29,1 23,6 34,5 29,4 23,9 34,9

2020 27,5(*) 22,2 32,7 26,2 21 31,3 30,8 25,2 36,4

2021 29,7 24,2 35,2 22 17,2 26,7 22,4(*) 17,6 27,1

2022 24,7 19,7 29,7 28,5 23,1 33,9 22,4 17,6 27,1

TOTAL 29,9(*) 28,6 31,3 34,1(*) 32,7 35,6 21,4(*) 20,3 22,6

(a) ICI95%: Intervalo de confianza inferior al 95%. (b) ICS95%: Intervalo de confianza superior al 95%.  
(*) Diferencias estadísticamente significativas.
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con ACSN de 29,5 por cada 10.000 naci-
mientos (IC95%:28,5-31) para el periodo 
2007-2020 (8). Lo mismo ocurre en los 
registros de Navarra y el del País Vasco 
(Navarra:33,5 [IC95%:28,5-39] en el 
periodo 2013-2020; País Vasco:32,5 
[IC95%:30-35] periodo 2007-2016), 
miembros españoles de EUROCAT pero 
con una población menor y menor 
periodo de estudio disponible (8).

Según el tipo de finalización del em- 
barazo, se identifican diferencias esta-
dísticamente significativas entre las 
prevalencias de casos con ACSN, coinci-
diendo con los datos de la red EUROCAT 
durante el periodo 2007-2022, donde 
se identifica una menor prevalencia de 
nacidos vivos y nacidos muertos (13,1 por 
cada 10.000 nacimientos [IC95%:12,9-
12,4]) y una prevalencia similar de IVE 
(13,7 [IC95%:13,4-13,9]) (8). En compara-
ción con la Región del Sudoeste de Ingla-
terra se identifica una menor prevalen-
cia de nacidos vivos y nacidos muertos 
(12,5 [IC95%:11-14]) y una mayor preva-
lencia de IVE (20 [IC95%:18-22]), iden-
tificando en este último tipo diferencias 
estadísticamente significativas entre el 
RPAC-CV y dicho registro (8).

Al comparar los resultados de este 
estudio con los obtenidos a nivel gene-
ral para todas las AC en la Comunitat 
Valenciana (15) se obtiene una distribu-
ción similar, predominando en ambos 
los hombres, la finalización del emba-
razo a término y el normopeso. En 
cuanto al momento del diagnóstico de 
la primera AC, otros estudios también 
reportan tasas de diagnóstico prena-
tal elevadas, probablemente relacio-
nadas con el aumento de precisión y 
el avance tecnológico en la mejora y 
calidad de las técnicas que se emplean 
para el diagnóstico (2,17,18).

Las ACSN más frecuentes identifica- 
das en este estudio coinciden con los 
datos de EUROCAT (8,17). En otros estu-
dios realizados sobre determinadas 
ACSN, como el de Joan K. Morris et 
al. (19) se identificó, igual que en este, 
a las Malformaciones congénitas del 
cuerpo calloso en primer lugar dentro 
del grupo de Otras malformaciones con-
génitas del cerebro (CIE10-BPA Q04). 

En relación a la supervivencia de 
casos nacidos vivos con ACSN de este 
estudio, los datos reflejan una proba-
bilidad elevada de supervivencia a la 
semana de vida. Para la Hidrocefalia 
congénita se identifica un 97,7% de pro-
babilidad de supervivencia a la semana 
de vida; sin embargo, en un estudio de 
varios registros de EUROCAT (20) se 
identifica que el 25% de los casos naci-
dos vivos con Hidrocefalia congénita 
fallecen a la semana de vida. La Orga-
nización Mundial de la Salud (OMS) (21) 
y otros estudios (22-24) centrados en AC 
de manera global destacan una super-
vivencia supeditada a factores como 
la prematuridad, el bajo peso al nacer 
y la complejidad y gravedad de la mal-
formación. Además, según la OMS (21), 
la mayor parte de los fallecimientos se 
producen durante la primera semana 
de vida, coincidiendo en este estudio 
con la supervivencia identificada para la 
Anencefalia. 

Respecto a las AC asociadas, 
casi el 40% los casos con ACSN del 
RPAC-CV presentan al menos una. Las 
más frecuentes son las Malformacio-
nes congénitas del Sistema Circulato-
rio, coincidiendo con los resultados de 
otros (11,15,19,25,26) en los que se identifi-
can como el grupo de mayor prevalencia.
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Por otro lado, se identifica la edad 
de la embarazada como un factor impor-
tante relacionado con las AC en todos 
los sentidos. En algunos estudios (11,25-
27) se relaciona la mayor edad con un 
mayor riesgo de AC, principalmente de 
origen cromosómico. Sin embargo, en el 
presente y otros estudios (28,29) identifi-
can una mayor prevalencia en determi-
nadas AC en embarazadas con edades 
inferiores a veinte años, destacando los 
defectos de la pared abdominal, las fisu-
ras del labio vaginal, la gastrosquisis o el 
ano imperforado.

Geográficamente, en cuanto a la pro- 
vincia de residencia, la más prevalente 
es Castellón durante todo el periodo y, 
además, se identifican diferencias esta-
dísticamente significativas entre las 
tres provincias, coincidiendo así con 
otros (15,25,26), los cuales identifican la 
provincia de Castellón como la de mayor 
prevalencia de casos con AC en general.

Respecto al país de nacimiento de 
las embarazadas, en el presente estu-
dio predominan las nacidas en España, y 
entre los países de nacimiento diferentes 
a España destacan Marruecos y Ruma-
nía. Además, se identifica un mayor por-
centaje de gestantes nacidas en dichos 
países en la provincia de Castellón. Si 
bien los resultados obtenidos no permi-
ten establecer relaciones causales, estas 
diferencias podrían estar relacionadas 
con factores socioculturales que influyen 
en la edad materna al embarazo. Esta 
posible influencia podría contribuir, en 
parte, a explicar el aumento de la preva-
lencia de casos con ACSN observado en 
gestantes menores de veinte años y en 
residentes en Castellón.

Entre las limitaciones del estudio, 
se podría considerar el número de suje-
tos incluidos. Pese a que se estudió un 

amplio periodo (dieciséis años), al tra-
tarse de AC, que en su mayoría se con-
sideran enfermedades raras, su pre-
valencia siempre será baja. También 
las propias de un diseño transversal, 
en el cual la información procede de 
registros y puede estar sujeta a posi-
bles sesgos o a la ausencia de variables 
relevantes, como factores socioeconó-
micos o ambientales.

Entre las fortalezas del estudio, 
destaca la utilización del RPAC-CV 
como fuente de información, lo que 
ha supuesto una mejora significa-
tiva y un avance en la vigilancia de 
estas enfermedades al disponer de un 
mayor número de fuentes de informa-
ción. Anteriormente, este tipo de estu-
dios solo se realizaban con datos que 
procedían del Conjunto Mínimo Básico 
de Datos Hospitalarios (el cual poseía 
una alta especificidad, valores predic-
tivos elevados y baja probabilidad de 
falsos negativos (29,30)) pero no reco-
gían información de las muertes peri- 
natales ni de las IVE. Actualmente 
mediante el RPAC-CV sólo quedarían 
fuera aquellos nacidos vivos que no 
conlleven algún ingreso hospitalario, 
pero dado que las ACSN se consideran 
AC graves, la mayoría registran algún 
ingreso durante su proceso de diag-
nóstico o quirúrgico en los hospitales 
de la Comunitat Valenciana. Por otro 
lado, pertenecer a EUROCAT y seguir 
la metodología establecida permite la 
comparación con otros registros pobla-
cionales de AC europeos, siendo esto 
una fortaleza del presente estudio.

En la Comunitat Valenciana se ha 
identificado una prevalencia general de 
casos con ACSN similar a la de EURO-
CAT. Asimismo, la identificación de 
mayor prevalencia de casos en las ges-
tantes jóvenes o determinadas áreas 
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geográficas como es la provincia de 
Castellón pone de manifiesto la necesi-
dad de continuar monitorizando estos 
patrones y profundizar en su análisis 
mediante estudios específicos. Aunque 
no se pueden establecer relaciones 
causales, la identificación de patrones 
epidemiológicos puede orientar futu-
ras estrategias de prevención prima-
ria y planificación sanitaria. En térmi-
nos de implicaciones, estos resultados 
subrayan la importancia de mantener 
y reforzar los sistemas de vigilancia 
epidemiológica poblacional, como el 
RPAC-CV para el seguimiento de las 
AC, lo que permite la obtención de 
datos veraces dando a conocer la situa-
ción actual y evolución de las AC. 
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