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Estudio descriptivo. Fuente de informacion: registro del
CMBD de los hospitales de Asturias.

Periodo: 1996-2013.

Se seleccionaron todas las altas de pacientes menores de 15
anos con algun coédigo diagnostico (C1-C13) de ER —segun
listado de SpainRDR—.

Las enfermedades raras (ER) tienen una prevalencia
inferior a 5 casos por 10 000 habitantes. Un numero
elevado, principalmente anomalias congénitas y otras de
base genéetica, se diagnostican en edad pediatrica.

Objetivo: describir los casos de ER hospitalizados en
edad pediatrica, analizar su frecuencia y conocer la
mortalidad hospitalaria, en el primer ano de vida y en
toda la etapa pediatrica de los pacientes.

Se analizo sexo, edad, tipo de alta, dias de estancia, ano
de diagnostico y enfermedad (codigo CIE9-MCQ).

RESULTADOS

Se regqgistraron 12269 altas hospitalarias de casos
pediatricos de ER que corresponden a 8647 pacientes.

El nimero anual medio fue 709 altas: min. 631 (410
personas) en 2001, max. 801 (580 personas) en 2013.

Altas hospitalarias de pacientes pediatricos. Asturias,
1996-2013
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Se identificaron 550 codigos de ER diferentes. Al 81% Por grupos de enfermedad (de la CIE-9-MC), las anomalias congénitas

de pacientes se les diagnostico 1 ER, al 13 % dos, al son las mas diagnosticadas (68 %) seqguidas de las enfermedades
3,4 % tres ER y al 2% restante cuatro o mas (maximo: endocrinas, de la nutricion y metabolismo (11,3 %), de la sangre
15 codigos por paciente). (10 %) vy del sistema nervioso (4 %). L Infeccinsas

, - W Neoplasias
Numero de ER por paciente. P

o)
Asturias, 1996-2013 0,4% 0, 1/}1'1% LI Metabdlicas, endocrinas e inmunoldgicas
0% W Sangre y organos hematopoyéticos
40/ | 11,30/0
0 .l Mentales
0)
13% 1 ER W Sistema nervioso
2 ER I Circulatorias
| 0,2%
| 3 ER .« Respiratorias
m4ER _I Digestivo
: W Aparato genitourinario
819%, 5 o0 mas ER P 9

I Piel y tejido subcutaneo

u Sistema osteomioarticular y tejido

conjuntivo
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ER mas frecuentes de cada grupo de enfermedad de la

Clasificacion Internacional de Enfermedades (CIE-9-MC) Tipos de alta de pacientes pediatricos con ER

Asturias, 1996-2013
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135  Sarcoidosis 2 L. L Desconocido
S ) 516.3 Alveolitis fibrosa idiopatica 13 | o 0 0
138 Poliomielitis (efectos tardios) 2 . . . . Traslado a centro sociosanitario | 0,02 % El 1,6 o de altas (2 ,3 /o
515 Fibrosis pulmonar posinflamatoria 4 o , ]
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583.9 Nefritis y nefropatia (sin especificacion Edad de los pacientes

271.3 Deficiencias de las disacaridasasy 220 de histopatologia renal) 25 ; pediatricos con ER fallecidos.
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) membranoproliferativa
de proteinas del plasma

SEELEIL | NS 3 (ETERER W ElE 5 * El 72,3% (146) de los fallecidos eran

243  Hipotiroidismo congeénito 53 N ¥ - _
: menores de 1 ano (mediana 1 mes,
8 . i
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287.0 Purpura alergica 250 695.13 Sd. Stevens-Johnson 4 I | 17,9 dias (maxima, 281 dias).
286.9 Otros defectos de la coagulacion 155 701.2  Acantosis nigricans 3
S aplasmas 82 701.0 Escleroderma circunscrito 2 _ _ _ _ _ Mortalidad intrahospitalaria de pacientes pediatricos con ER,
Mortalidad intrahospitalaria de pacientes seglin grupo de enfermedad CIE-9-MC
pediatricos. Asturias, 1996-2013 )
319  Retraso mental de grado no 68 40 —NoER Anomalias congenitas | ' |
especificado 714.30 AR juvenil poliarticular crénica o no e 30 —mER n S ety
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S22 EQSee::i‘IiESi’c?r;elms =i 8 747.0 Persistencia del conducto arterioso 494 absoluta (141 casos), aunque la mortalidad relativa de las
S E— - 744.29 Otra anomalia del oido NCOC 328 enfermedades del sistema respiratorio y circulatorio fue mayor
(7,1 % vy 4,6 % frente a 1,6 %).
446.1 Sindrome mucocutaneo linfonudular 73 7711 Infeccion virica citomegalica congenita. 32 La persistencia del conducto arterioso congénito es la anomalia
febril agudo 771.0 Rubeola congenita ° mas frecuente entre los fallecidos (37 casos).
416.0 Hipertension pulmonar primaria 31 760.77 Alntlcortwulswos (a traves de la 1
425.4 Otras cardiomiopatias primarias 24 placenta) CONCLUSIONES

Las ER mas frecuentes por grupo CIE-9-MC son: sarcoidosis,
linfangioma, deficiencias e disacaridasas, purpura alérgica,
fibrosis retrocristalina, sindrome mucocutaneo linfonodular
febril agudo, alveolitis fibrosa idiopatica, acalasia vy
cardioespasmo, nefritis y nefropatia sin especificacion de
histopatologia renal, sd. Stevens-Johnson, AR juvenil
poliarticular cronica o no especificada y las CIV.

<

\/ij/ V . B W PRI?\(‘SADO DE ASTURIAS
; SERVATORIO DE SALUD
SpainRDR -\ ASTURIAS s

;;;;;;;
INVESTIGAC!ON BIOSANITARIA
del Principado de Asturias

Este proyecto ha sido financiado, en parte, a cargo del Proyecto de Investigacion del FIS, expediente IR11/RDR-XX, 2012-2014




