Informes de

REpPIER-ASTURIAS 2

Vlortalidad por

Enfermedades
Raras

Asturias, 1987-1998

Red Epidemioldgica de Investigacion en Enfermedades Raras
Direccion General de Salud Publica y Planificacion



INDICE:

Metodologia
Generalidades
Analisis pormenorizado:

Enfermedades raras endocrinas:
Trastornos de las glandulas tiroides y paratiroides
Trastornos de la glandula pituitaria y su control hipotalamico
Trastornos de las glandulas adrenales
Otros trastornos glandulas endocrinas

Enfermedades raras de la nutricién, metabdlicas e inmunitarias:
Trastornos del transporte y metabolismo de aminoacidos
Trastornos del transporte y metabolismo de los carbohidratos
Trastornos del metabolismo lipéide
Trastornos del metabolismo de proteinas
Trastornos del metabolismo mineral
Otros trastornos del metabolismo
Trastornos que implican el mecanismo inmunitario

Enfermedades raras de la sangre y 6rganos hematopoyéticos:
Anemias hereditarias
Otras anemias
Defectos de la coagulacion
Otras enfermedades de la sangre

Trastornos y enfermedades raras mentales:

Enfermedades del sistema nervioso

Degeneraciones cerebrales

Otras enfermedades extrapiramidales y trastornos anormales de los

movimientos

Enfermedad espinocerebelosa

Enfermedades de la medula espinal

Otros trastornos del sistema nervioso central

Epilepsia y migrafa

Neuropatia periférica hereditaria e idiopatica

Trastornos mioneurales y miopatias

Otros trastornos del sistema nervioso periférico
Trastornos raros oculares:

Distrofias retinianas hereditarias

Distrofias coroideas hereditarias

Trastornos del iris

Trastornos de la cornea

Otros trastornos oculares

Enfermedades raras del sistema circulatorio:
Poliarteritis nodosa y enfermedades conexas
Otras enfermedades circulatorias

Enfermedades raras del aparato respiratorio:
Enfermedades pulmonares

Enfermedades raras del aparato digestivo
Enfermedades raras del aparato genitourinario:
Glomerulonefritis crénica
Nefritis y nefropatia no especificada como aguda ni cronica
Otros trastornos del aparato urinario

Enfermedades raras del embarazo, parto y puerperio



Enfermedades raras de piel y tejido subcutaneo:
Dermatosis bullosa
Otros trastornos de la piel

Enfermedades raras del sistema osteomioarticular:
Artropatias
Osteocondropatias
Otras enfermedades osteomioarticulares

Enfermedades raras del tejido conectivo:
Enfermedades difusas del tejido conectivo

Enfermedades congénitas
Enfermedades propias del periodo perinatal

Bibliografia
Anexos: Tablas :

Distribucion de la mortalidad por Enfermedades raras por grupo

etario
Distribucién de la mortalidad por Enfermedades raras por periodos de

tiempo



Informe realizado por:

Mario Margolles Martins

Sara Mérida Fernandez

(Red Epidemioldgica de Investigacion en Enfermedades Raras). Nodo
de Asturias

Direccion General de Salud Publica y Planificacion

Han colaborado aportando informaciéon sobre los casos:

Ignacio Donate, Marisa Redondo
(Registro de Defunciones del Principado de Asturias)

Este proyecto de investigacion esta financiado por el Fondo de
Investigaciones Sanitarias del Instituto de Salud Carlos Il (Ministerio
de Sanidad y Consumo) en los afios 2003, 2004 y 2005.



Metodologia:

Fuentes de informacion:

Se han elegido las fuentes de informacion disponibles y que contuvieran una
informacién mas certera y adecuada para los objetivos de buUsqueda de la
mortalidad. Las caracteristicas de la fuente, asi como la informaciéon que facilitan,
ademas de sus posibles condicionantes se indican en la siguiente tabla:

Fuente Anos de Informacion Comentarios
estudio Analizada
Indicador
Registro de defunciones del 1987- Fallecimientos El cambio de clasificacion de la CIE-9 a la
Principado de Asturias 1998 por CIE-10 en el afio 1999 dificulta la
Direccion General de Salud enfermedades clasificacion de determinados procesos
Publica y Planificacion raras de | asi como distorsiona el andlisis de la
residentes evolucion en algunas enfermedades, por
asturianos en | lo que se estudian solo las defunciones
Asturias clasificadas segun CIE-92 revision en el
Mortalidad periodo citado

Poblacion a analizar:

En este estudio se analizan las defunciones ocurridas entre las personas
residentes en Asturias, que han fallecido en esta Comunidad Auténoma en el
periodo de tiempo comprendido entre el 1 de enero de 1987 y el 31 de diciembre
de 1998.

A efectos de este estudio se considera defuncién, al fallecimiento de
cualquier nacido vivo independientemente del momento en que ocurra, es decir se
incluyen también los fallecidos en las primeras 24 horas de su vida.

Como se indic6 mas arriba, la informacién se ha extraido de los datos del
Registro de Defunciones del Principado de Asturias que recoge la informacion
suministrada en los Boletines Estadisticos de Defuncién y de los Boletines
Estadisticos de Parto (para las defunciones ocurridas antes de las 24 horas de vida
y usando como criterio de inclusién el de madre residente en Asturias).

La seleccién y codificacion de causa bésica de defuncidn se habia realizado
de acuerdo a las normas y procedimientos recomendados por la OMS y recogidos
en la CIE-92 revisidn.

Calculo de indicadores:

Para el calculo de los indicadores de la mortalidad se ha tenido en cuenta el
ndmero absoluto de casos de fallecimiento por cada enfermedad rara y afio y se
han calculado las tasas especificas en funcién de las poblaciones censales
siguientes:

| Censo | Hombres Mujeres
1986 538.471 571.757
1991 527.788 566.149
1996 522.981 564.904




Para el calculo de tasas de evolucién temporal, se han agrupado, debido a su
escasa frecuencia, los fallecimientos sucedidos en los siguientes periodos
cuatrienales: 1987-1990, 1991-1994 y 1995-1998. Se ha elegido como
denominador para el calculo de sus tasas de mortalidad la poblacién intercensal en
dichos periodos, a saber:

Periodo (afios) Poblacién de

Asturias
1987-1990 1.102.583
1991-1994 1.090.911
1995-1998 1.081.834

Enfermedades a analizar:

El concepto de Enfermedad Rara sobre el que trabaja la Red Epidemiolégica
de Investigacion en Enfermedades Raras es el que fija la propia Unién Europea: 5
enfermos diagnosticados por cada 10.000 habitantes.

El Grupo de Sistemas de Informacibn de la Red Epidemiolbégica de
Investigacion en Enfermedades Raras ha seleccionado un listado de Enfermedades
Raras a partir de la CIE-92 revision, atendiendo a los siguientes criterios:

Se excluyen las enfermedades infecciosas como tales.

Se excluyen para este estudio los Tumores raros, que son objeto de
estudio independiente.

Se valora cualitativamente el desconocimiento etiopatogénico de cada
enfermedad, sindrome o proceso.

Igualmente se valora cualitativamente la ausencia de tratamientos
eficaces conocidos para la enfermedad, sindrome o proceso.

A su vez, se valoran la presencia de consecuencias de problematica
social, psicolégica o personal en las personas enfermas.

Con ello se ha elaborado una lista que recoge aquellas patologias mas
relevantes dentro del campo de las Enfermedades Raras y su problematica. En este
estudio, ademaéas del listado citado, como complemento, hemos analizado las
defunciones atribuidas al conjunto de epigrafes considerados como enfermedades
congénitas y procesos y enfermedades perinatales, que significan un namero de
fallecimientos considerables cada afio en nuestra comunidad.



Enfermedades raras a analizar:

CIE-92 Enfermedad raras:
ENFERMEDADES ENDOCRINAS:
Trastornos de las glandulas tiroides y paratiroides
242.0 Bocio toxico difuso
243 Hipotiroidismo congénito
245.2 Tiroiditis Linfocitica crénica
252.0 Hiperparatiroidismo: Enfermedad 6sea de Von Recklinghausen
252.1 Hipoparatiroidismo
Trastornos de la glandula pituitaria 'y su control hipotalamico
253.0 Acromegalia y gigantismo
253.1 Otras hiperfunciones (Sindrome de Forbes Albright)
253.2 Panhipopitituarismo
253.3 Enanismo pituitario
253.4 Otros trastornos de la glandula pituitaria
Trastornos de las glandulas adrenales
255.0 Sindrome de Cushing
255.1 Hiperaldosteronismo
255.2 Trastornos adrenogenitales
255.4 Insuficiencia corticoadrenal
255.6 Hiperfuncion meduloadrenal
Otros trastornos glandulas endocrinas
257.2 Sindrome de Reifenstein y otras hipofunciones testiculares
257.8 Feminizacién testicular y otras disfunciones testiculares
258.0 Sindrome de Wermer
258.1 Sindrome de Schmidt, sindrome de Lloyd
259.2 Sindrome Carcinoide
259.4 Enanismos no clasificados bajo otros conceptos
259.8 Otros trastornos endocrinos especificos: Sindrome de Werner y Progeria
251.5 Anormalidad en la secrecién de la gastrina
TRASTORNOS DE LA NUTRICION, METABOLICOS Y DE INMUNIDAD:
Otros trastornos de la NUTRICION:
260 Kawashiorkor
261 Marasmo
264.4 Con queratomalacia
264.5 Con ceguera nocturna
265.0 Beri beri
265.2 Pelagra
Trastornos del transporte y metabolismo de aminoacidos:
270.0 Trastornos del transporte de aminoéacidos
270.1 Fenilcetonuria
270.2 Otros trastornos del metabolismo de aminoacidos aromaéaticos
270.3 Trastornos del metabolismo de aminoacidos de cadena ramificada
270.4 Trastornos del metabolismo de aminoéacidos sulfurados
270.5 Trastornos metabolismo de la histidina
270.6 Trastorno del metabolismo del ciclo uréico
270.7 Otros trastornos del metabolismo de aminoacidos
270.9 Trastorno no especificado del metabolismo de los aminoacidos
Trastornos del transporte y metabolismo de los carbohidratos:
271.0 Glucogenosis
271.1 Galactosemia
271.2 Intolerancia Hereditaria a la Fructosa
271.8 Otros trastornos especificados del transporte y metabolismo de carbohidratos
Trastornos del metabolismo lipodide:
272.5 Carencias de lipoproteinas
272.6 Lipodistrofia
272.7 Lipidosis
272.8 Otros trastornos del metabolismo lipoide
Trastornos del metabolismo de proteinas:
273.0 Hipergammaglobulinemia policlonal
273.1 Paraproteinemia monoclonal
273.2 Otras paraproteinemias: Crioglobulinemia
Macroglobulinemia
273.3 Otros trastornos del metabolismo de proteinas plasméaticas: Atransferrinemia Congénita
273.8 Bisalbuminemia
Trastornos del metabolismo mineral:
275.0 Trastornos del metabolismo del hierro
275.1 Trastornos del metabolismo del cobre




275.3

Trastornos del metabolismo del fosforo

275.4 Trastornos del metabolismo del calcio:
275.40 inespecifico
275.49 otros
Otros trastornos del metabolismo:
277.0 Fibrosis Quistica:
277.00 FQ sin ileo meconial
277.01 FQ con ileo meconial
277.1 Trastornos en el metabolismo de las porfirinas
277.2 Otros trastornos de la purina y pirimidina
277.3 Amiloidosis
277.4 Trastornos en la excrecion de la bilirrubina
277.5 Mucopolisacaridosis
277.6 Otros trastornos de enzimas circulatorias: Déficit de Alfa 1 Antitripsina y Angioedema Hereditario
277.8 Otros trastornos especificos del metabolismo: Histiocitosis X crénica y Enfermedad de Hand-
Schuller-Christian
Trastornos que implican el mecanismo inmunitario:
279.00 Hipogammaglobulinemia no especificada
279.01 Inmunodeficiencia IgA selectiva
279.02 Inmunodeficiencia IgM selectiva
279.03 Otras deficiencias de inmunoglobulinas selectivas
279.04 Hipogammaglobulinemia congénita
279.05 Sindrome de Hiper IgM
279.06 Inmunodeficiencia variable comin
279.10 Inmunodeficiencia con carencia células T no especificada
279.11 Sindrome de Di George ( Hipoplasia timica)
279.12 Sindrome de Wiskott Aldrich
279.13 Sindrome de Nezelof
279.19 Otras deficiencias de la inmunidad celular
279.2 Inmunodeficiencia combinada
ENFERMEDADES DE LA SANGRE Y ORGANOS HEMATOPOYETICOS:
Anemias hereditarias:
282.0 Esferocitosis Hereditaria
282.1 Eliptocitosis Hereditaria
282.2 Anemias por trastornos del metabolismo del glutation
282.3 Otras anemias hemoliticas por carencia de enzimas
282.4 Talasemias
282.6 Anemias drepanocitica
282.7 Otras hemoglobinopalias
282.8 Estomatocitosis
284.0 Anemia Aplastica constitucional
Otras anemias:
280.8 Sindrome de Patterson-Kelly, Sindrome de Plumer-Vinson, disfagia sideropénica
281.0 Anemia Perniciosa
283.0 Anemias hemoliticas adquiridas autoinmunes
283.1 Anemias hemoliticas no autoinmunes
283.11 Hemolitico Urémico, Sindrome
283.2 Hemoglobinuria por hemolisis de causas externas
285.0 Anemia sideroblastica
Defectos de la coagulacion:
286.0 Trastorno congénito del factor VIII
286.1 Trastorno congénito del factor IX
286.2 Carencia congénita del factor XI
286.3 Carencia congénita de otros factores de la coagulacion
286.4 Enfermedad de Von Willebrand
286.5 Trastorno hemorragico por anticoagulantes circulatorios
286.6 Sindrome de desfibrinizacion
Otras enfermedades de la sangre:
287.0 Parpura alérgica
287.1 Defectos cualitativos de las plaquetas
287.3 Trombocitopenia primaria
288.0 Agranulocitosis
288.1 Trastornos funcionales de neutrdfilos polimorfonucleares
288.2 Anomalias genéticas de los leucocitos
289.8 Otras discrasias sanguineas especificadas (Carencia de seudocolinesterasa, Mielofibrosis
Idiopatica, Hipergammaglobulinemia)
TRASTORNOS MENTALES:
290.11 Demencia presenil con delirio
290.12 Demencia presenil con caracteristicas delirantes
290.13 Demencia presenil con caracteristicas depresivas
299.0 Autismo infantil




299.00 Autismo infantil activo
299.01 Autismo infantil residual
299.1 Psicosis desintegrativa
299.10 Psicosis desintegrativa activo
299.11 Psicosis desintegrativa residual
299.8 Otras psicosis especificas de la primera infancia
299.80 Otras psicosis especificas de la primera infancia activa
299.81 Otras psicosis especificas de la primera infancia residual
299.9 Psicosis NOS de la nifiez
299.00 Psicosis NOS de la nifiez activa
299.01 Psicosis NOS de la nifiez residual
300.6 Despersonalizacion, Sindrome de
307.1 Anorexia nerviosa
307.23 Sindrome de Gilles de la Tourette
307.51 Bulimia
307.52 Pica
ENFERMEDADES DEL SISTEMA NERVIOSO:
Degeneraciones cerebrales :
330.0 Leucodistrofia
330.1 Lipidosis cerebrales
330.8 Encefalomiopatia necrotizante, Enfermedad de Alper, Enfermedad De Leigh
331.1 Pick, Enfermedad de
331.81 Reye, Sindrome de
331.89 Ataxia cerebral
Otras Enfermedades extrapiramidales y trastornos anormales de los movimientos:
333.0 Sindromes De Shy Drager, Hallervorde Spatz, Déjérine-Thomas
333.2 Mioclonus
333.4 Corea de Huntington
333.6 Distonia por torsion idiopatica
333.81 Blefarospasmo
333.82 Disquinesia orofacial
333.83 Torticolis Espasmadica
333.89 Otros fragmentos de distonia por torsion
333.91 Sindrome de hombre rigido
333.99 Sindrome de las piernas inquietas (Acromelalgia, Sindrome de Ekbom)
Enfermedad espinocerebelosa:
334.0 Ataxia de Friedreich
334.1 Paraplejia Espastica Hereditaria
334.2 Degeneracion cerebelosa primaria
334.3 Otras ataxias cerebelosa y no especificadas
334.8 Ataxia Telangiectasia, degeneracion corticostriatal-espinal
Enfermedades de la medula espinal:
335.0 Enfermedad de Werdnig-Hofffman
335.10 Atrofia Muscular Espinal no especificada
335.11 Enfermedad de Kugelberg-Welander
335.19 Atrofia Muscular Espinal del adulto
335.20 Esclerosis Lateral Amiotrofica
335.21 Atrofia muscular progresiva
335.22 Paralisis bulbar progresiva
335.23 Paralisis pseudobulbar
335.24 Esclerosis lateral primaria
335.29 Otras enfermedades de neurona motora
336.0 Siringomielia y siringobulbia
Otros trastornos del sistema nervioso central:
340 Esclerosis Mdltiple
341.0 Neuromielitis 6ptica
341.1 Enfermedad de Schilder
341.8 Otras enfermedades desmielinizantes del SNC
347 Narcolepsia y Cataplejia
344.89 Otros siidromes paraliticos especificados
349.81 Rinorrea de LCR
349.82 Encefalopatia toxica
349.89 Otras alteraciones del SNC
323.5 Encefalitis post inmunizacion
Epilepsia y migrafia:
345.00 Epilepsia no convulsiva generalizada sin mencion de epilepsia incurable
345.01 Epilepsia no convulsiva generalizada con epilepsia incurable
345.10 Epilepsia convulsiva generalizada sin mencién de epilepsia incurable
345.11 Epilepsia convulsiva generalizada con epilepsia incurable
345.6 Sindrome de West (espasmos infantiles)
345.80 Otras formas de epilepsia con epilepsia incurable




345.81 Otras formas de epilepsia sin mencion de epilepsia incurable
346.80 Otras formas de migrafia sin mencién de migrafa intratable
346.81 Otras formas de migrafia con migrafia intratable
Neuropatia periférica hereditaria e idiomatica:
356.0 Neuropatia periférica hereditaria
356.1 Atrofia muscular peroneal
356.2 Neuropatia Sensorial Hereditaria
356.3 Enfermedad de Refsum
356.8 Otra neuropatia periférica idiopatica especificada: Sindrome MELAS, Sindrome de Kearns Sayre
Pardlisis Supranuclear Progresiva
Trastornos mioneurales y miopatias:
358.0 Miastenia Gravis
359.0 Distrofia muscular hereditaria congénita
359.1 Distrofia muscular progresiva hereditaria
359.2 Trastornos miotonicos
Otros trastornos del Sistema Nervioso periférico:
350.8 Otros trastornos especificados del Nervio Trigémino (Sindrome de Frey)
351.8 Sindrome de Melkersson Rossenthal, Mioquimia facial.
353.5 Amiotrofia neuralgica
357.0 Polineuritis postinfecciosa aguda
TRASTORNOS OCULARES
Distrofias retinianas hereditarias:
362.70 Distrofia retiniana hereditaria no especificada
362.73 Distrofias vitroretinianas
362.74 Distrofia retiniana pigmentaria
362.75 Otras distrofias retiniana sensorial
362.76 Distrofia del epitelio pigmentario retiniano
362.77 Distrofia de la membraba de Bruch
Distrofias coroideas hereditarias:
363.50 Distrofia o atrofia coroidea hereditaria no especificada
363.51 Distrofia circumpapilar de coroides, parcial
363.52 Distrofia circumpapilar de coroides, total
363.53 Distrofia central de coroides, parcial
363.54 Atrofia coroidea central, total
363.55 Coroideremia
Trastornos del Iris:
364.21 Ciclitis heterocrdmica de Fuchs
364.22 Crisis glaucomatocicliticas
364.24 Sindrome de Vogt Koyanagi Harada
364.51 Atrofia Esencial del Iris
Trastornos de la cornea:
370.52 Queratitis intersticial difusa
371.48 Degeneraciones periféericas de la cornea
371.51 Distrofia epitelial juvenil de la cornea
371.52 Otras distrofias anteriores de la cornea
371.53 Distrofia Corneal Granular
371.54 Distrofia Corneal Reticular
371.55 Distrofia Corneal Macular
371.56 Otras distrofias estromaticas de la cornea
371.57 Distrofia Corneal Endotelial Polimorfa Posterior
371.58 Otras distrofias posteriores de la cornea
Otros trastornos oculares:
362.12 Retinopatia exudativa
362.18 Vasculitis retiniana
362.21 Fibroplasia Retrocristalina
363.21 Pars Planitis
368.61 Ceguera nocturna congénita
377.31 Papilitis
378.61 Sindrome de Brown
378.71 Sindrome de Duane
379.45 Pupila de Argyll Robertson atipica
379.46 Sindrome de Adie
379.51 Nistagmus congénito
ENFERMEDADES DEL SISTEMA CIRCULATORIO
Poliarteritis nodosa y enfermedades conexas:
446.0 Poliarteritis nodosa
446.1 Enfermedad de Kawasaki
446.21 Sindrome de Goodpasture
446.4 Granulomatosis de Wegener
446.5 Arteritis de Células Gigantes
446.6 Microangiopatia trombotica
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446.7 Arteritis de Takayasu
Otras enfermedades circulatorias:
392 Corea reumatica (incluye Corea de Sydenham)
392.0 con afeccion cardiaca
392.9 sin complicacion cardiaca
416.0 Hipertensién Pulmonar Primaria
422.91 Miocarditis idiopatica
425.0 Fibrosis Endomiocardica
425.2 Micardiopatia oscura de Africa
425.3 Fibroelastosis Endocéardica
426.7 Excitacion auriculoventricular anémala
435.2 Sindrome de robo de la subclavia
437.5 Enfermedad de Moyamoya
443.0 Enfermedad de Raynaud
443.1 Tromboangeitis obliterante (Enfermedad de Buerger)
446.20 Angeitis por hipersensibilidad no especificada
446.29 Otras angeitis por hipersensibilidad especficadas
447.8 Otros trastornos especificados de arterias y arteriolas
448.0 Telangiectasia Hemorréagica Hereditaria
453.0 Sindrome de Budd Chiari
ENFERMEDADES DEL APARATO RESPIRATORIO
501 Asbestosis
502 Silicosis
503 Neumoconiosis por otro polvo inorganico
504 Neumopatia por inhalacion de otro tipo de polvo
516.0 Proteinosis Alveolar Pulmonar
516.1 Hemosiderosis Pulmonar Idiopatica
516.3 Alveolitis fibrosante idiopatica
516.8 Otras neumopatias alveolares y parietoalveolares especificadas
ENFERMEDADES DEL APARATO DIGESTIVO
555 Enfermedad de Crohn
555.0-2, 9 Enfermedad de Crohn
556 Colitis ulcerosa
556.0-9 Colitis ulcerosa
530.0 Acalasia y cardioespasmo
530.7 Sindrome de Mallory Weiss
579.1 Esprue Tropical
535.1 Gastritis atrofica
535.2 Hipertrofia de mucosa gastrica
ENFERMEDADES DEL APARATO GENITOURINARIO
Glomerulonefritis crénica:
582.0 Glomerulonefritis cronica proliferativa
582.1 Glomerulonefritis crénica membranosa
582.2 Glomerulonefritis cronica membranoproliferativa
582.4 Glomerulonefritis progresiva de evolucion rapida
582.8 Glomerulonefritis con otra lesién renal
582.81
582.89
582.9 Glomerulonefritis crénica con lesidn no especificada
Nefritis y nefropatia no especificada como aguda ni croénica:
583.0 Con lesion de glomerulonefritis proliferativa
583.1 Con lesion de glomerulonefritis membranosa
583.2 Con lesion de glomerulonefritis membranoproliferativa
583.4 Con lesion de glomerulonefritis progresiva de evolucién rapida
583.6 Con lesion de necrosis de la corteza renal
583.7 Con lesion de necrosis de la médula renal
583.8 Con otra lesion renal
583.81
583.89
583.9 Con lesién patoldégica no especificada del rifién
Otros trastornos del aparato urinario:
588.0 Osteodistrofia renal
588.1 Diabetes Insipida Nefrogénica
593.4 Otra obstruccion uretérica (Fibrosis Retroperitoneal idiopatica)
595.1 Cistitis Intersticial cronica
595.3 Trigonitis
ENFERMEDADES DEL EMBARAZO, PARTO Y PUERPERIO
655.30 Sospecha de lesion fetal por viriasis materna, afectacion materna, episodio NSP
655.31 Sospecha de lesion fetal por viriasis materna, afectacion materna, parto actual
655.33 Sospecha de lesion fetal por viriasis materna, afectacion materna, anteparto

ENFERMEDADES DE PIEL Y TEJIDO SUBCUTANEO
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Dermatosis bullosa:

694.1 Dermatitis pustular subcorneal
694.4 Penfigo
694.5 Penfigoide
694.6 Penfigoide Mucoso Benigno
694.60
694.61
Otros trastornos de la piel:
695.1 Eritema multiforme
695.81 Enfermedad de Ritter
696.2 Parapsoriasis
696.4 Pitirasis Rubra Pilaris
697.0 Liquen Plano
701.0 Escleroderma circunscrita
701.1 Queratoderma adquirido
701.2 Acantosis Nigricans Adquirida
701.8 Otras enfermedades hipertréficas atroéficas de la piel especificadas
705.82 Enfermedad de Fox Fordyce
ENFERMEDADES DEL SISTEMA OSTEOMIOARTICULAR Y TEJIDO CONECTIVO
Enfermedades difusas del tejido conectivo:
710.0 Lupus Eritematoso Sistémico
710.1 Esclerosis sistémica
710.2 Sindrome de Sjégren Primario
710.3 Dermatomiositis
710.4 Polimiositis
710.5 Sindrome del Aceite Toxico
710.8 Otras enfermedades difusas de tejido conectivo especificadas
710.9 Enfermedad difusa del tejido conectivo NE
Artropatias:
714.1 Sindrome de Felty
714.30-33 Artritis reumatoide juvenil
720.0 Espondilitis Anquilosante
720.1 Entesopatia vertebral
721.6 Hiperostosis anquilosante vertebral
716.00-09 Enfermedad de Kaschin-Beck
719.20-29 Sinovitis Vellonodular
719.30-39 Reumatismo Palindrémico
Osteocondropatias:
732.0 Osteocondrosis juvenil vertebral
732.1 Osteocondrosis juvenil de cadera y pelvis
732.3 Osteocondrosis juvenil de extremidad superior
732.4 Osteocondrosis juvenil de extremidad inferior salvo pie
732.5 Osteocondrosis juvenil del pie
732.7 Osteocondritis disecante
Otras enfermedades osteomioarticulares:
723.8 Enfermedad de Klippel
728.11 Miositis Osificante Progresiva
731.0 Osteitis deformante sin mencién de tumor 6seo (Enfermedad de Paget)
733.6 Enfermedad de Tietze
733.7 Algoneurodistrofia
ENFERMEDADES CONGENITAS
SISTEMA NERVIOSO
740 Anencefalia
741 Espina bifida
742.0 Encefalocele
742.1 Microcefalia
742.2 Reduccién de encéfalo
742.4 Otras anomalias del encéfalo
742.5 Otras anomalias de medula espinal
742.8-9 Otras anomalias del Sistema Nervioso
0JO
743.0 Anoftalmia
743.1 Microftalmia
743.2 Buftalmia
743.3 Catarata congénita y cristalino
743.4 Coloboma y Alteraciones segmentos anteriores
743.5 Alteraciones segmento posterior
743.6 Alteraciones parpados, lacrimales y orbita
743.8-9 Otras anomalias del ojo
oIDO
744.0 Alteraciones oido con deterioro de audicion
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744.1

Oreja supernumeraria

744.2-4 Otras Alteraciones oido
774.5-8-9 Alteraciones de cuello o cara (otras)
APARATO CIRCULATORIO
745.0 Tronco arterioso
745.1 Trasposicion grandes vasos
745.2 Tetralogia de Fallot
745.3 Ventriculo comuUn
745.4 Comunicacién interventricular
745.5 Alteraciones tabique auricular
745.6 Alteraciones eminencias endocardicas
745.7 Cor biloculare
745.9 Defectos cierre septal
746.0 Alteraciones de valvula pulmonar
746.1 Atresia y estenosis tricUspide
746,2 Anomalia de Ebstein
746,3 Estenosis de aodrtica
746,4 Insuficiencia adrtica
746.5 Estenosis mitral
746.6 Insuficiencia mitral
746.7 Hipoplasia cor izquierdo
746.9 Otras Alteraciones congénitas corazon
747.0 Persistencia ductus
747.1 Coartacion de aorta
747.2 Otras Alteraciones aorta
747.3 Alteraciones arteria pulmonar
747.4 Alteraciones grandes venas
747.5 Hipoplasia arteria umbilical
747.6 Alteraciones sistema vascular periférico
747.9 Otras anomalias sistema circulatorio
APARATO RESPIRATORIO
748.0 Atresia de coanas
748,1 Otras Alteraciones nariz
748.2 Velo congénito laringe
748.3 Otras Alteraciones laringe, traquea y bronquios
748.4 Pulmon quistico congénito
748.5 Agenesia, displasia e hipoplasia pulmén
748.6 Otras Alteraciones congénitas pulmoén
OTROS APARATOS
750 Alteraciones congénitas aparato digestivo superior
479 Fisura del paladar y labio leporino
751 Otras anomalias congénitas aparato digestivo
752 Alteraciones congénitas sistema genital
753 Alteraciones congénitas sistema urinario
754 Alteraciones congénitas sistema osteomuscular
755 Alteraciones congénitas de miembros (otras)
756 Alteraciones congénitas sistema osteomuscular (otras)
757 Alteraciones congénitas tegumento
758 Alteraciones congénitas cromosomicas
759 Alteraciones congénitas (otras)
OTROS ENFERMEDADES Y PROCESOS PERINATALES:
760 RN afectado por enfermedad de la madre sin relacién con este embarazo
761 RN afectado por complicaciones maternas del embarazo
762 RN afectado por complicaciones de la placenta, cord6n o membranas
763 RN afectado por otras complicaciones del trabajo del parto
764 Crecimiento fetal lento y desnutricion fetal
765 Trastornos de corta duracion de gestacion y bajo peso al nacer
766 Trastornos de larga duracién de gestacion y alto peso al nacer
767 Traumatismo al nacimiento
768 Hipoxia intrauterina y asfixia al nacer
769 Sindrome de dificultad respiratoria
770 Otras afectaciones respiratorias de feto y RN
771 Infecciones propias perinatales
772 Hemorragia fetal y neonatal
773 Enfermedad hemolitica feto y RN por isosensibilizacion
774 Otras formas de ictericia perinatal
775 Trastornos endocrinos y metabdlicos propios de feto y RN
776 Trastornos hematolégicos de feto y RN
777 Trastornos perinatales de aparato digestivo
778 Trastornos tegumentos y temperatura de feto y RN
779 Trastornos mal definidos de periodo perinatal
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Enfermedades Raras:

Generalidades:

Las Enfermedades Raras son, por su propia definicibn, de escasa
frecuencia pero para valorar su impacto sobre la comunidad, ademas de otros
factores como la relevancia del proceso, su vulnerabilidad, el conocimiento de su
etiopatogenia y las repercusiones que sobre el individuo y su entorno hace la
enfermedad, etc., debemos fijarnos en la cantidad de personas que estan afectadas
por las mismas. En este estudio de mortalidad, evidentemente, el criterio a valorar
es el numero y la proporcibn de personas que fallecen a causa (como causa

Mortalidad en Asturias por Enfermedades Raras. 1987-1998, Tasas por millén de habitantes

CIE-9 Orden Enfermedad Casos Tasa TMA
502 1|Silicosis 412 31,93 2,66
765 2| Trast corta duracion de gestacion y bajo peso 94 7,28 0,61
289.8 3| Carencia de seudocolinesterasa 90 697 0,58
340 4|Esclerosis Multiple 84 6,51 0,54
277,3] 5|Amiloidosis 79 6,12 0,51
759 6] Alt congenitas (otras) 61 4,73 0,39
746,9 7| Otras alt corazon 52 4,03 0,34
556,0 8| Colitis ulcerosa 49 3.8 0.32
710.0 9|Lupus Eritematoso Sistémico 48 3,72 0,31
769 10{Sind dificultad respiratoria 48 3,72 031
758 11| Alt congenitas cromosomicas 38 2,94 025
770 12| Otras afectaciones resp. de feto y RN 31 2.4 0,20
255,4 13| Insuficiencia corticoadrenal 27 2,09 0,17
753 14|Alt congenitas sistema urinario 27 2,09 017
273,3] 15(Macroglobulinemia 26 2,01 0,17
359,]] 16[Distrofia muscular progesiva hereditaria 25 1,94 0,16
555,9 17|Enfermedad de Crohn 25 1,94 0,16
710, 18| Esclerosis sistémica 25 1,94 0,16
779 19[ Trast mal definidos de periodo perinatal 25 1,94 0,16
768 20| Hipoxia intrauterina y asfixia al nacer 23 1,78 0,15
416,0 21|Hipertensiéon Pulmonar Primaria 22 1,7 0,14
287,3 22| Trombocitopenia primaria 20 1,55 013
720.0 23| Espondilitis Anquilosante 20 1,55 013
771 24|Infecciones propias perinatales 20 1,55 0,13
357 25| Polineuritis postinfecciosa aguda 19 1,47 0,12

principal de fallecimiento) de estas enfermedades raras.

Del propio concepto de Enfermedades Raras tal y como se define a nivel
nacional, observamos que una de ellas que es considerada rara a este nivel no lo
es, en cambio, en Asturias. Esta enfermedad rara es la silicosis que es una
enfermedad muy infrecuente en Espafia. En Asturias, por el contrario, por sus
caracteristicas geoldgicas y sociodemograficas presenta una tipologia del problema
mucho mas importante. Esta es, por tanto, la enfermedad rara que ocasiona una
mayor mortalidad en nuestro medio, si bien este factor afecta casi exclusivamente
a hombres (solo hay 3 mujeres fallecidas por esta causa). En el periodo a estudio
han fallecido 412 personas por este motivo (de ellas, 409 hombres) lo que significa
unas 34 personas cada afio (tasa de 31,9 por milldn de habitantes). Les siguen en
frecuencia el grupo de enfermedades de las neuronas motoras (atrofia
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muscular progresiva pura, enfermedad de las neuronas motoras bulbar de
tipo mixto y esclerosis lateral amiotréfica) con 232 fallecimientos (tasa anual
media de 17,9 casos/milléon).

Las cuatro enfermedades raras siguientes en frecuencia de defunciones son
los trastornos de corta duracion de la gestaciéon y el bajo peso al nacer
(como entidad nosolégica muy general) que ha ocasionado 94 fallecimientos (8 al
afo), otras discrasias sanguineas especificadas (como carencia de
seudocolesterinasas, mielofibrosis idiopatica e hipergammaglobulinemia)
con 90 fallecidos (tasa de 6,9 por millébn, 7,5 casos al afio) asi como la esclerosis
multiple (enfermedad rara que es la que ocasiona mas defunciones en mujeres)
con 84 fallecimientos (7 cada afio) en el periodo y tasas anuales de 6,6 por millén
de habitantes y la amiloidosis con 79 defunciones (6,6 al afio) y tasas de 6,1
casos por millén y afio.

Les siguen en frecuencia cuando hablamos del total de la poblacién muchas
entidades relacionadas con las alteraciones funcionales o malformativas congénitas.
Dentro de las 25 entidades consideradas enfermedades raras que generan una
mayor mortalidad, en ambos sexos, estan entidades como las otras alteraciones
congénitas, las otras alteraciones del corazén, la colitis ulcerosa, el lupus
eritematoso sistémico, el sindrome de dificultad respiratoria, las
alteraciones congénitas cromosoémicas, las otras afectaciones respiratorias
de feto y RN, la insuficiencia corticoadrenal, las alteraciones congénitas del
sistema urinario, la macroglobulinemia, la distrofia muscular progresiva
hereditaria, la Enfermedad de Crohn, la esclerosis sistémica, los trastornos
mal definidos de periodo perinatal, la hipoxia intrauterina y asfixia al
nacer, la hipertensién pulmonar primaria, la trombocitopenia primaria, la
espondilitis anquilosante, las infecciones propias perinatales y la
polineuritis postinfecciosa aguda.

Mortalidad por Enfermedades Raras Asturias, 1997-98

Mortalidad mas frecuente. Tasas medias anuales por millon de habitantes.
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En el caso de los hombres, la enfermedad rara mas frecuente en
defunciones es la silicosis que en Asturias alcanza niveles elevados en este sexo,
habiendo sucedido en el periodo 409 fallecimientos (34 fallecimientos al afio, tasa
media anual de 62 casos por millon). Les siguen en frecuencia el grupo de
enfermedades de las neuronas motoras (atrofia muscular progresiva pura,
enfermedad de las neuronas motoras bulbar de tipo mixto y esclerosis
lateral amiotréfica) con 127 fallecimientos (tasa anual media de 19,5
casos/millén).

El resto de Enfermedades Raras esta a considerable distancia, siguiéndole en
frecuencia los trastornos de corta duracién de la gestacion y bajo peso (46
casos, tasa media anual de 7,5 casos/millébn), otras discrasias sanguineas
(carencia de seudocolinesterasa, etc.) con tasas similares a la anterior. Con menos
frecuencia estd la esclerosis mualtiple (31 casos, tasa media anual de 5
casos/millén), siendo menos frecuente que en mujeres. Y, por dltimo, dentro de las
cinco primeras ENFERMEDADES RARAS, esta la amiloidosis, con 46 casos. El resto
de 25 primeras (en cuanto a su frecuencia) patologias raras en hombres son las
otras alteraciones congénitas, otras alteraciones congénitas del corazén, la
colitis ulcerosa, el lupus eritematoso sistémico, sindrome de dificultad
respiratoria, alteraciones congénitas cromosdémicas, otras afectaciones
respiratorias de feto y RN, insuficiencia corticoadrenal, alteraciones
congénitas del sistema urinario, macroglobulinemia, enfermedad de Crohn,
esclerosis sistémica, trastornos mal definidos de periodo perinatal,
distrofia muscular progresiva hereditaria, hipoxia intrauterina y asfixia al
nacer, hipertension pulmonar primaria, trombocitopenia primaria,
espondilitis anquilosante, infecciones propias perinatales, polineuritis
postinfecciosa aguda.

Mortalidad en Asturias por Enfermedades Raras. 1987-1998, Tasas por millén de habitantes
CIE-9 Orden Enfermedad Casos Tasa TMA

502 1]|Silicosis 409 803.3 66.9
765 2]|Trastornos de corta duracion de gestacion y bajo peso 46 90,34 7.5)
289.8 3|Carencia de seudocolinesterasa 47 92,31 7,7
340 4]|Esclerosis Multiple 31 60.88 5.1
277.3 5]Amiloidosis 46 90,34 7,5
759 6]Alteraciones congenitas (otras) 36 70,70 59
746.9 7]Otras alt corazon 27 53,03 4.4
556.0 8|Colitis ulcerosa 27 53.03 4.4
710.0 9|Lupus Eritematoso Sistémico 7 13,75 1,1
769 10]Sind dificultad respiratoria 29 56,96 4.7
758 11]Alt congenitas cromosomicas 19 37,32 3.1
770 12]|Otras afectaciones resp. de feto y RN 16 31.42 2.6
255.4 16]Insuficiencia corticoadrenal 12 23,57 2,0
753 14]Alt congenitas sistema urinario 14 27,50 2.3
273.3 15|Macroglobulinemia 16 31,42 2,6
555.9 16|Enfermedad de Crohn 10 19.64 1.6)
710.1 17]|Esclerosis sistémica 12 23,57 2.0
779 18] Trast mal definidos de periodo perinatal 18 35,35 2,9
359.1 19|Distrofia muscular progresiva hereditaria 20 39,28 3,3
768 20]Hipoxia intrauterina y asfixia al nacer 16 31,42 2.6
416.0 21|Hipertensiéon Pulmonar Primaria 11 21,60 1.8
287.3 22]Trombocitopenia primaria 9 17,68 1,5
720.0 23]Espondilitis Anquilosante 9 17.68 15
771 24]Infecciones propias perinatales 13 25,53 21
357.0 25]Polineuritis postinfecciosa aguda 16 31,42 2.6
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Mortalidad por Enfermedades Raras en Homlereéd\sturias, 1997-98
Mortalidad mas frecuente. Tasas medias anuales por millon de habitantes.
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En el caso de_las mujeres, al tener muy escasa frecuencia de silicosis (en
relacion a los hombres), el grupo con mayor numero de fallecimientos es el de
enfermedades de las neuronas motoras (atrofia muscular progresiva pura,
enfermedad de las neuronas motoras bulbar de tipo mixto y esclerosis
lateral amiotréfica) con 105 fallecimientos (tasa anual media de 19
casos/millén). Como tal enfermedad rara y no un grupo en concreto la que ocasiond
mas fallecimientos fue la esclerosis multiple (53 casos, tasa media anual de 7,9
casos/millon de habitantes, 4,4 casos cada afio), parecida incidencia de los
trastornos de corta duracién de gestacion y bajo peso al nacer (48 casos en
el periodo), las otras discrasias sanguineas (carencia de seudocolinesterasa,
etc.) (43 casos, tasa media de 6,5 casos/millén), el lupus eritematoso sistémico
(41 casos) y la amiloidosis (33 casos). Les siguen en frecuencia, con frecuencias y
posiciones similares a las de los hombres, las otras alteraciones congénitas,
otras alteraciones del corazén, la colitis ulcerosa, el sindrome de dificultad
respiratoria, alteraciones congénitas cromosdmicas, otras afectaciones
respiratorias de feto y RN, insuficiencia corticoadrenal, enfermedad de
Crohn, alteraciones congénitas del sistema urinario, esclerosis sistémica,
hipertensién pulmonar primaria, trombocitopenia primaria, espondilitis
anquilosante, alteraciones del tabique auricular, macroglobulinemia,
poliarteritis nodosa, RN afectado por complicaciones maternas del
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embarazo, sindrome de Shy Drager, trastornos mal definidos del periodo

perinatal, hipoxia intrauterina y asfixia al nacer.

Mortalidad en Asturias por Enfermedades Raras. 1987-1998, MUJERES.Tasas por millén habitantes

CIE-9 Orden Enfermedad Casos Tasa TMA
340 1]Esclerosis Multiple 53] 9571 797
765 2|Trastornos de corta duracion de gestacion v bajo peso 48l 8668 7.3
289.9 3]Carencia de seudocolinesterasa 43| 77.65! 6.46
710.0 4]Lupus Eritematoso Sistémico 4] 74.04] 6.16
277.3 5]Amiloidosis 33] 59.59] 4,97
759 6]Alteraciones congenitas (otras) 25] 4515 3,76
7469 7[otras alt corazon 25) 4515 3.76
556.0 8|Colitis ulcerosa 22] 39.73 331
769 9]Sind dificultad respiratoria 19 34.31] 2,90
758 10]JAlt congenitas cromosomicas 19| 3431 2,90
770 11)Otras afectaciones resp. de feto v RN 15 27,09 2,25
255.4 12|Insuficiencia corticoadrenal 15] 27 O% 2,25
555.9 13|Enfermedad de Crohn 15 27,09 2,25
753 14]Alt congenitas sistema urinario 13} 2348 1,96
710.14 15|Esclerosis sistémica 13} 23.48| 1,96
416.04 16|Hipertensiéon Pulmonar Primaria 11 19,86} 1.66
287.3 17|Trombocitopenia primaria 114 19.86 1.66
720.0 18|Espondilitis Anquilosante 11 19,86} 1,66
7455 19]Alt tabigue auricular 11 19.86 1.66
273.3 20]Macroglobulinemia 10| 18,06} 1,50
446.0 21|Poliarteritis nodosa 10} 18.06 1.50
761 22|RN afectado por complic maternas del embarazo 9 16,25] 1,35
333.0 23|Sindromes De Shy Drager, 8 1445 1.20
779 24| Trast mal definidos de periodo perinatal 7 12 64] 1,05
768 25]Hipoxia intrauterina v asfixia al nacer 7 12,64 1.05
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Mortalidad por Enfermedades Raras en Mujem#sturias, 1997-98
Mortalidad mas frecuente. Tasas medias anuales por millon de habitantes.
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En el analisis evolutivo a lo largo del periodo de estudio se observan
aumentos y descensos en el numero de defunciones por algunas patologias.

CIE 9 Enfermedad 1987-90 1991-94 | 1995-98
AUMENTA EL NUMERO:
273.3 | Macroglobulinemia 5 9 12
277.3 | Amiloidosis 23 24 32
277.8 | Otros trastornos especificos del metabolismo 1 3 5
289.8 [ Seudocolisterinemia 11 32 47
446.0 | Periarteritis nodosa 3 6 7
447.8 | Otros trastornos especificos de arterias y arteriolas 1 3 6
583.9 | Nefritis aguda con lesién renal no especificada 3 4 7
745.2 | Tetralogia de Fallot 1 1 5
761 RN afectado por complicaciones maternas del embarazo 2 2 10
768 Hipoxia intrauterina y asfixia al nacer 7 8 13
771 Infecciones propias perinatales 1 7 12
DESCIENDE EL NUMERO:

277.0 | Fibrosis quistica 4 1 1
307.1 | Anorexia 4 2 1
357.0 | Polineuritis infecciosa 11 3 5
443.1 | Tromboangeitis obliterante 8 2 1
502 Silicosis 184 117 111
556 Colitis ulcerosa 22 15 12
720.0 | Espondilitis anquilosante 15 4 1
740 Anencefalia 7 0 0
741 Espina bifida 12 3 0
742.5 | Otras alteraciones congénitas de médula espinal 5 5 0
746.9 | Otras alteraciones congénitas del corazén 21 18 13
765 Enfermedad por embarazo de corta duracion o bajo peso RN 46 19 29
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Mortalidad por Enfermedades Raras en Asturias, 1997-98 Mortalidad por Enfermedades Raras en Asturias, 1997-98

Evolucion de algunos procesos. Numero defunciones en el periodo. Evolucion de algunos procesos. Numero defunciones en el periodo.
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Analisis pormenorizado:

ENFERMEDADES RARAS ENDOCRINAS:

De las enfermedades consideradas como Enfermedades Raras y que han
sido analizadas en este estudio, y dentro del grupo de trastornos de las
glandulas tiroides y paratiroides, se han generado fallecimientos a causa cel
bocio toxico difuso (3 casos, tasa media anual de 0,23 casos/millén) y el
hipoparatiroidismo (tres casos, tasas media anual de 0, 23 casos/millén).

En ambas enfermedades, hubo un hombre y dos mujeres fallecidas por cada
causa en el periodo de estudio. En los casos de bocio toxico difuso todas las
personas fallecidas eran mayores de 65 afios de edad (edad media de 77 afios (DE:
9). En el caso del hipoparatiroidismo hubo casos en jévenes, edades medias y
personas mayores con una edad media de 50 afios (DE: 23).

No ha habido casos en Asturias, en este periodo, de fallecimientos causados
por Hipotiroidismo congénito, Tiroiditis Linfocitica crénica ni
Hiperparatiroidismo (Enfermedad 6sea de Von Recklinghausen).

| | ENFERMEDADES ENDOCRINAS HOMBRES _|wuseres |roral e
CIE9 CIE10 [TRASTORNOS DE LAS GLANDULAS TIROIDES Y PARATIROIDES o o lorm Tasa & "
242.0 Bocio toxico difuso 1 1,96 2| 3,61 3| 2,79 0,3 0,23
243 Hipotiroidismo congénito 0 0,00 0] 0,00 [0 0,00 0,0 0,00
245.2 Tiroiditis Linfocitica cronica 0 0,00 0] 0,00 0| 0,00 0,0 0,00
252.0 Hiperparatiroidismo 0 0,00 ol 0,00 0) 0,00 0.0 0.00
Enfermedad 6sea de Von Recklinghausen 0 0,00 0|l 0.00! 0l 0,00 0.0 0,00
252.1 Hipoparatiroidismo 1 1,96 2| 361 3| 2,79 0.3 0.23
HOMBRES MUJERES TOTAL Media anual
TRASTORNOS DE LA GLANDULA PITUITARIA'Y SU CONTROL
HIPOTALAMICO Casos TasalCasos  ITasa lcasos Tasa Casos  ITasa
253.0 E220 |Acromegaliay gigantismo 2 3,93 1] 1.81 3] 2.79 0.3 0,23
253.1 E221 [Otras hiperfunciones (Sindrome de Forbes Albright) 0 0,00 ol 0,00 0 0,00 0,0 0,00
253.2 E230 [Panhipopitituarismo 4 7.86 7] 12,64 11} 10,23 0.9 0.85
253.3 E230 _[Enanismo pituitario 0 0,00) 1] 181 1 0,93 0.1 0,08
253.4 E236 |Otros trastornos de la glandula pituitaria 0 0,00 0|l 0.00! 0l 0,00 0.0 0,00
HOMBRES _ [MuJERES _|TOTAL Media anual
TRASTORNOS DE LAS GLANDULAS ADRENALES Casos TasalCasus Tasa lCasos Tasa Casos [Tasa
255.0 E240 [Sindrome de Cushing 0 0,00 4 722 4] 3,72 0.3 031
255.1 E260 |Hiperaldosteronismo 0 0.00 1] 181 1l 0,93 01 0.08
255.2 E250 |Trastornos adrenogenitales 0 0,00 0ol 0.00 0l 0,00 0.0 0,00
255.4 Insuficiencia corticoadrenal 12 23,57] 15| 27,09 27| 25,11 23 2,09
255.6 275 Hiperfuncién meduloadrenal 0 0,00 0] 0,00 o 0,00 0,0 0,00
HOMBRES MUJERES TOTAL Media anual
OTROS TRASTORNOS GLANDULAS ENDOCRINAS Casos Tasalcasos |Tasa lcasos Tasa Casos  [ITasa
257.2 E345 |Sindrome de Reifenstein y otras hipofunciones testiculares
0 0,00 0] 0,00 0| 0,00 0,0 0,00
257.8 E298 [Feminizacion testicular y otras disfunciones testiculares 0 0,00 0] 000 0 0,00 0,0 0,00
258.0 C758 Sindrome de Wermer 0 0,00 0| 0,00 0 0,00 0,0 0,00
258.1 Sindrome de Schmidt, sindrome de Lloyd 0 0,00 0] 0,00 0 0,00 0.0 0,00
259.2 E340 [Sindrome Carcinoide 2 3,93 o] 000 2 186 0.2 0.15
259.4 E343 |Enanismos no clasificados bajo otros conceptos 0 0.00 0l 0.00 0| 0,00 0.0 0.00
259.8 Otros trastornos endocrinos especificos 0 0,00 0] 0,00 0 0,00 0,0 0,00
Sindrome de Werner, 0 0.00 0] 000 [o] 0,00 0.0 0.00
Progeria 0 0,00 0] 0,00 0 0,00 0,0 0,00
251.5 E168 [Anormalidad en la secrecion de la gastrina 0 0,00 0| 0,00 0 0,00 0,0 0,00
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En cuanto a los trastornos de glandula pituitaria y su control
hipotalamico, el panhipopitituarismo ocasion6 11 defunciones (tasa media
anual de 0,85 casos/millén), la acromegalia y el gigantismo generaron en el
periodo 3 casos con tasas medias anuales de 0,23 casos/millén de habitantes y el
enanismo pituitario una defuncién (tasa media anual de 0,8 casos/millén).

La distribucién por género de los fallecimientos muestra que han fallecido
dos hombres frente a una mujer de acromegalia. En el caso del panhipopitituarismo
han fallecido 7 mujeres frente a cuatro hombres y en el enanismo pituitario la Unica
fallecida ha sido una mujer. Casi todos los fallecidos de estas patologias eran
personas mayores de 64 afios de edad (solo una persona acromegalica fallecié
antes de esa edad). Las edades medias al fallecimiento eran de 63 afios
(acromegalia), 80 afios (panhipopitituarismo) y de 78 en enanismo pituitario.

No ha habido casos en Asturias, en este periodo, de fallecimientos causados
por Otras hiperfunciones (Sindrome de Forbes Albright) ni Otros trastornos
de la glandula pituitaria.

Por trastornos de las glandulas adrenales, han fallecido en el periodo 27
personas (tasa media anual de 2,1 casos/millon habitantes) de insuficiencia
corticoadrenal, cuatro por sindrome de Cushing (tasa media anual de 0,3
casos/millén) y una por hiperaldosteronismo.

La mayor parte de estas Enfermedades Raras por alteraciéon de glandulas
adrenales afecta a mujeres, habiendo 15 fallecimientos en mujeres (tasa de 27 en
el periodo) frente a 12 hombres por insuficiencia corticoadrenal. Les sigue en
frecuencia el sindrome de Cushing donde todas las fallecidas eran mujeres (4), y el
hiperaldosteronismo donde sucede los mismo (una mujer). Los fallecimientos se
sittan, por lo general, en las edades mas altas de la vida, con edades medias de 74
aflos (DE: 12) en la insuficiencia corticoadrenal y de 68 afios en sindrome de
Cushing (DE: 9,7). La persona fallecida por hiperaldosteronismo, en cambio, tenia
34 afios de edad.

No ha habido casos en Asturias, en este periodo, de fallecimientos causados

por Trastomos adrenogenitales ni Hiperfuncién meduloadrenal

Mortalidad por Enfermedades Raras en ambos sexos. Asturias, 1987-1998.
ENFERMEDADES ENDOCRINAS. Tasas del periodo por millon de habitantes.

A causa de
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de glandulas
endocrinas, han
fallecido dos
personas por

sindrome
carcinoide (tasa
media anual de

0,15
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Panhipopitituarismo
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Bocio toxico difuso

Hipoparatiroidismo

Sindrome carcinoide

de edad.

No ha habido casos en Asturias, en este periodo, de fallecimientos causados
por Sindrome de Reifenstein y otras hipofunciones testiculares,
Feminizacion testicular y otras disfunciones testiculares, Sindrome de
Wermer , Sindrome de Schmidt, Sindrome de Lloyd, Enanismos no
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clasificados bajo otros conceptos, Otros trastornos endocrinos especificos,
Progeria, ni Anormalidad en la secrecién de la gastrina.
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ENFERMEDADES RARAS NUTRITIVAS,
METABOLICAS E INMUNITARIAS:

De las enfermedades consideradas como ER y que han sido analizadas en
este estudio, y dentro del grupo de Deficiencias nutritivas, se han generado dos
fallecimientos (tasas medias anuales de 0,15 casos/millon) de marasmo
nutricional (atrofia nutricional, deficiencia caldrica grave y desnutricién grave) y
un caso (tasa media anual de 0,08 casos/millbn) de Kwashiorkor (sindrome
pluricarencial de la infancia con edema nutricional con despigmentaciéon de piel y

pelo).

Los fallecimientos a causa de marasmo y de Kwashiorkor sucedieron todos
ellos en mujeres. Las edades al momento de la defuncién fueron los 40 afos
(kwashiorkor) y en mayores de 64 afos el marasmo (edad media de 75 afios, DE:
11).

CE9  clE10 [ENFERMEDADES DE LA NUTRICION HOMBRES |Muieres  |ToTAL Media anual

DEFICIENCIA NUTRITIVAS Casos TasalCasos |Tasa |Casos asa Casos asa
260 Kawashiorkor 1 1,96 0| 0,00 1 0,93} 0,1 0,08
261 Marasmo 0 0,00 2| 361 2 1,86 02 0,15
264.4 Con geratomalacia 0 0,00 0| 0,00 0 0,00 0,0 0,00
264.5 Con ceguera nocturna 0 0,00 0] 0,00 0| 0,00 0,0 0,00
265.0 Beri beri 0 0,00 0] 0,00 [0) 0,00 0.0 0,00
265.2 Pelagra 0 0,00 0] 0,00 0 0,00 0,0 0,00

No ha habido casos en Asturias, en este periodo, de fallecimientos causados
por deficiencia nutricional con queratomalacia, con ceguera nocturna,
Beri-beri o Pelagra.

Dentro de las patologias ocasionadas por trastornos del metabolismo los
trastornos del transporte y metabolismo de aminoacidos generaron un
fallecimiento por trastornos del metabolismo de aminoacidos de cadena
ramificada (leucina, isolecucina y valina) (tasa media anual de 0,08 casos/millén)
y otro fallecimiento por trastornos no especificados del metabolismo de los
aminoacidos.

En el primer caso el fallecimiento fue una mujer que fallecié en el primer afio
de vida y en el

Mortalidad por Enfermedades Raras en ambos sexos. Asturias, 1987-1998.
ENFERMEDADES NUTRITIVAS Y METABOLICAS. Tasas del periodo por millon de habitantes. Seg undo caso un

hombre a la
misma edad.
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Otros trastornos del metabolismo de aminoacidos aromaticos, Trastornos
del metabolismo de aminoacidos sulfurados, Trastornos metabolismo de la
histidina, ni Trastornos del metabolismo del ciclo uréico.

Las patologias ocasionadas por trastornos del transporte y metabolismo
de los carbohidratos generaron un fallecimiento por glucogenosis (tasa media
anual de 0,08 casos/millébn) en un hombre de 52 afios de edad.

No ha habido casos en Asturias, en este periodo, de fallecimientos causados
por Galactosemia, Intolerancia Hereditaria a la Fructosa ni Otros
trastornos especificados del transporte y metabolismo de carbohidratos.

Las patologias ocasionadas por trastornos del transporte y metabolismo
de los lipidos generaron un fallecimiento por lipidosis en un nifio varén de 2 afios
de edad.

Recordemos que el término |lipidosis incluye enfermedades por
almacenamientos de lipidos y triglicéridos, las enfermedades de Anderson,
Fabry, Gaucher, Niemann-Pick, de Sandhoff, de seudo Hurler, de Colman,
las mucolipidosis y la xantomatosis primaria familiar.

No ha habido casos en Asturias, en este periodo, de fallecimientos causados
por Carencias de lipoproteinas, Lipodistrofia ni Otros trastornos del
metabolismo lipoide.

Situacién diferente es la que viven las patologias ocasionadas por
trastornos del transporte y metabolismo de proteinas que generaron un
numero considerablemente mayor de fallecimientos. Asi, ha habido 26 defunciones
por macroglobulinemia (primaria o de Waldenstrom) (tasa media anual de 2
casos/millén), 6 por paraproteinemia monoclonal (tasa media anual de 0,46
casos/millbn), 5 (tasa media anual de 0,39 casos/millon) por otras
paraproteinemias (crioglobulinemia mixta o pdrpura o  vasculitis
crioglobulinémica), y un fallecimiento por hipergammaglobulinemia policlonal
(purpura hipergammaglobulinémica de Waldenstrém) y otro por otros trastornos
del metabolismo de proteinas plasmaticas (atransferrinemia congénita y
bisalbuminemia).

Existe una predominancia de estas defunciones en personas del género
femenino, excepto para las paraproteinemias monoclonales (4 hombres frente a 2
mujeres) y las macroglobulinemias (16 hombres frente a 10 mujeres). En otras
paraproteinemias han fallecido 5 mujeres frente a un hombre, asi como los casos
de hipergammaglobulinemia policlonal y de otros trastornos del metabolismo de
proteinas plasmaticas sucedieron en mujeres. Por edades, casi todos los
fallecimientos en este grupo de Enfermeddaes Raras sucedieron en personas
mayores de 64 afios de edad (excepto 2 defunciones por macroglobulinemia en
personas de 45-64 afios de edad y wa por otras paraproteinemias en el mismo
grupo etario). Asi, las edades medias de las personas fallecidas es bastante alta: 77
afios (DE: 9) en defunciones por macroglobulinemia, 19,8 afios (DE: 11) en
fallecidos por paraproteinemia monoclonal, 71 afios en otras paraproteinemias (DE:
8). Los casos fallecidos por hipergammaglobulinemia policlonal y por otros
trastornos del metabolismo de proteinas plasmaticas tenian la edad al fallecimiento
de 76 y 86 afos, respectivamente.
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— SE TRASTORNOS METABOLICOS Y DE
INMUNIDAD HOMBRES MUJERES __ |TOTAL Media anual
Trastornos del transporte y metabolismo de aminoécidos Casos Tasa|Casos |Tasa |Casos Tasa Casos ___[Tasa
270.0 E720 |Trastornos del transporte de aminoacidos 0 0.00 0] 0.00! 0l 0,00 0.0 0.00
270.1 E700 _[Fenilcetonuria 0 0,00 o] 0,00 ol 0,00 0.0 0.00
. taboli d inoacid ati
270.2 E702 |Otros trastornos del metabolismo de aminoéacidos aromaéticos 0 0.00 ol 000 o 0.00 00 0.00
. taboli d inoécidos d d mificada
270.3 E710 |Trastornos del metabolismo de aminoé&cidos de cadenara 1 1.96 d 000 i 093 01 0.08
270.4 E721 [Trastornos del metabolismo de amino acidos sulfurados 0 0.00 ol 000 ol 0.00 0.0 0.00
270.5 E703 Trastornos metabolismo de la histidina 0 0,00 0] 0,00 0| 0,00 0,0 0,00
270.6 E722 |Trastorno del metab del ciclo uréico 0 0,00 0] 0,00 [y 0,00 0,0 0,00
270.7 E723 [Otros trast del metabolismo de aminoéacidos 0 0,00 0] 0.00 0) 0,00 0.0 0,00
270.9 E729 |Trastorno no especificado del metabolismo de los aminoacidos 1 1.96 o 0.00 1] 0.93 01 0.08
HOMBRES MUJERES TOTAL Media anual
t del t t taboli de los carbohidratos
Trastornos del transporte y metabolismo de o Casos TasaJCasos |Tasa JCasos Tasa Casos  [Tasa
271.0 E740 |Glucogenosis 1 1.96) ol 0.00 1 0,93 0.1 0.08
271.1 E742 |Galactosemia 0 0.00 0] 0.00] 0l 0,00 0.0 0.00
271.2 E741 |Intolerancia Hereditaria a la Fructosa 0 0.00 ol 000 0 0,00 0.0 0.00
271.8 E748 Otros trast. especificados del transp y metab de carbohidratos 0 0.00 ol 0,00 0 0.00 0.0 0.00
HOMBRES IMUJERFS TOTAL Mediaanual |
Trastornos del metabolismo lipdide Casos i Tasa |Casos Tasa Casos asa.
272.5 E786 Carencias de lipoproteinas 0 0,00 0] 0,00 o) 0,00 0,0 0,00
272.6 E881 [Lipodistrofia 0 0,00 0] 0,00 0l 0,00 0,0 0,00
272.7 E752 |Lipidosis 1 1,96 ol 0,00 1] 093 01 0,08
272.8 E752 [Otros trastornos del metabolismo lipoide 0 0,00) 0ol 0,00 0) 0,00 0.0 0,00
HOMBRES IMUJER S TOTAL Media anual |
Trastornos del metabolismo de proteinas Casos TasalCasos |Tasa |Casos Tasa Casos  |rasa
273.0 D890 |Hipergammaglobulinemia policlonal 0 0.00 1] 1.81 1] 0,93 0.1 0.08
273.1 D472  |Paraproteinemia monoclonal 4 7.86/ 2| 361 [§ 5,58 05 0.46
273.2 Otras paraproteinemias 1 1,96 4] 722 5 4,65 04 0.39
D891 | Crioglobulinemia 0 0.00| 0] _0.00 [ 0,00 0.0 0.00
273.3 C880__|Macroglobulinemia 16 31.42] 10] 18.06 26| 2418 22 2,01
273.8 Otros trastornos del metabolismo de proteinas plasmaticas 0 0.00 W 181 1| 0,93 0.1 0.08
E880 |Atransferrinemia Congénita 0 0.00 0l _0.00| 0l 0,00 00 0.00
E880 [Bisalbuminemia 0 0.00| 0] _0.00 0 0,00 0.0 0.00
HOMER [MuJERES __ [TOTAL Media anual
Trastornos del metabolismo mineral Casos TasalCasos Tasa__|Casos Tasa Casos  [Tasa
275.0 E831 [Trastornos del metabolismo del hierro 5 9.82] 3| 5.42] 8| 744 07 0.62
. boli del cob
275.1 E830 [Trastornos del metabolismo del cobre o 0.00 o 000 0 0.00 00 0.00
275.3 E833 |Trastornos del metabolismo del fosforo 0 0,00 0] 0,00 0l 0,00 0,0 0,00
275.4 E835 [Trastornos del metabolismo del calcio 3 5,89 1] 1,81 4 3,72 0.3 0,31
275.40 E201 |inespecifico 0 0,00 0] 0,00 0l 0,00 0,0 0,00
275.49 otros 0 0.00 0] 0.00 0l 0,00 00 0.00
HOMBRES MUJERES TOTAL Mediaanual |
Otros trastornos del metabolismo Casos TasalCasos Tasa |Casos Tasa Casos [Tasa
277.0 E840 [Fibrosis Quistica 3 5.89 2| 361 5 4,65 04 0.39
277.00] EB841 |FQ sinileo meconial 0 0.00 0|l 0.00 0 0,00 00 0.00
277.01 E848 FQ con ileo meconial 0 0,00 0| 0,00 0 0,00 0,0 0,00
277.1 E800 |Trastornos en el metabolismo de las porfirinas 2 3,93 ol 0,00 2 1,86 0,2 0,15
277.2 E791 |Otros trast. de la purinay pirimidina 0 0,00 0] 0,00 0 0,00 0,0 0,00
277.3 E850 |Amiloidosis 46 90,34 33| 59,59 79 7346 6.6 6,12
277.4 E804 |Trastornos en la excrecion de la bilirrubina 0 0,00 0| 0,00 0 0,00 0,0 0,00
277.5 E760 [Mucopolisacaridosis 3 5.89 1] 181 4 372 0.3 031
277.6 E880 _[Otros trastornos de enzimas circulatorias 2 393 0]l 0,00 2 1,86 0.2 0,15
E880 |Déficit de Alfa 1 Antitripsina 0 0,00 ol 000 0 0,00 0.0 0.00
D841 |Angioedema Hereditario 0 0.00 0l _0.00 o] 0,00 00 0.00
277.8 Otros trastornos especificos del metabolismo 5 9.82 a4l 7.22 9 8.37 0.8 0.70
D760 Histiocitosis X cronica 0 0,00 0| 0,00 0 0,00 0,0 0,00
D760 _|Enfermedad de Hand- Schuller-Christian 0 0,00 0| 0,00 0 0,00 0,0 0,00
Ha habido un incremento marcado en el numero de casos de
macroglobulinemia en los ultimos afios (incremento del 140% desde el primer

periodo a estudio).
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Las patologias ocasionadas por trastornos del metabolismo de mineral
que generaron un numero pequefio de fallecimientos y solo en cuanto a trastornos
del metabolismo del hierro (hemocromatosis, excluye las anemias ferropénica o
sideroblasticas) con ocho defunciones (tasa media anual de 0,6 casos/millén), y los
trastornos del metabolismo del calcio (calcinosis, hipercalcemia,
hipercalcinuria, nefrocalcinosis, seudohipoparatiroidismo, etc.) (cuatro casos, tasa
media anual de 0,3 casos/millén)

Estas defunciones sucedieron mas frecuentemente en hombres que en
mujeres. Asi, de los 8 fallecidos por trastornos del metabolismo del hierro, cinco
eran hombres y en el caso de los fallecidos por trastornos del metabolismo del
calcio tres eran hombres frente a una sola mujer. Por edades, todos los fallecidos
por alteraciones del metabolismo del calcio eran mayores de 64 afos de edad (edad
media de 75 afios, DE: 5,6), y casi todos (excepto tres casos) de los fallecidos por
hemocromatosis tenian también esas edades (edad media de 66 afios, DE: 15).

No ha habido casos en Asturias, en este periodo, de fallecimientos causados
por Trastornos del metabolismo del cobre (degeneracién hepatolenticular
y enfermedad de Wilson) ni por Trastornos del metabolismo del fésforo
(hipofosfatasia, hipofosfatemia familiar, osteomalacia y raquitismo
resistente a la vitamina D).

Las patologias ocasionadas por otros trastornos del metabolismo que
generaron por lo general un niumero pequeiio de fallecimientos excepto en el caso
de la amiloidosis que es una de las primeras causas de muerte en ER en ambos
sexos. Asi, han fallecido en el periodo de estudio 79 personas por amiloidosis (tasa
media anual de 6,1 casos/millén), también han fallecido 9 personas por otros
trastornos especificos del metabolismo (histiocitosis X croénica y
enfermedad de Hand-Schuler-Christian) (tasa media anual de 0,7
casos/millén), los han hecho 5 por fibrosis quistica (tasa media anual de 0,4
casos/millén), 4 por mucopolisacaridosis (gargolismo, sindrome de Hunter y
sindrome de Hurler) (tasa media anual de 0,3 casos/millén), 2 por trastornos
en el metabolismo de las porfirinas ( Porfiria y porfirinuria), y otras dos por
otros trastornos de enzimas circulatorios (déficit de alfa 1 antitripsina y
angioedema hereditario).

Las amiloidosis que generaron fallecimientos fueron mas frecuentes en
hombres (46 casos frente a 33 mujeres), asi como los otros trastornos especificos
del metabolismo (5 hombres y 4 mujeres), las fibrosis quisticas (tres hombres y 2
mujeres) y mucopolisacaridosis (3 hombres y 1 mujer). El resto de patologias que
generaron fallecimientos tuvo una representacion muy similar entre géneros. Por
edades, las amiloidosis generaron fallecimientos a partir de los 45 afios de edad (32
en personas de 45-64 afios y 40 en mayores de esa edad) con una edad media al
fallecimiento de 64 afios (DE: 13). En los trastornos especificos del metabolismo
hay tres casos en edades infantiles y 5 en mayores de 64 afios de edad lo que
genera una edad media de 56 afios (con gran DE: 36). Los fallecidos por fibrosis
quistica lo hicieron, sobre todo, en edades infantiles (tres casos) y un solo caso en
mayores de 45 afios de edad con una edad media de 22 afios (DE: 21). lgual
sucede en el caso de las mucopolisacaridosis donde son predominantemente
infantiles las defunciones (edad media de 16 afios, DE: 10). Las edades medias de
los fallecidos por trastornos del metabolismo de las porfirinas fue de 66 afios (DE:
11) y la de otros trastornos de enzimas circulatorias de 55 afios (DE: 3).

No ha habido casos en Asturias, en este periodo, de fallecimientos

causados por Otros trastornos de la purina y pirimidina ni por Trastornos en
la excrecién de la bilirrubina.
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No obstante, se ha observado un incremento en los ultimos afios de
amiloidosis (39% entre el primer y ultimo periodo a estudio) asi como de Otros
trastornos especificos del metabolismo (500%, si bien en este caso es muy
pequefio el nimero de fallecimientos y puede estar influido por el azar). Por el
contrario la fibrosis quistica ha visto descender su mortalidad en un 75% entre los
extremos del periodo a estudio.

Por su parte, las patologias ocasionadas por trastornos gue implican el
sistema inmunitario generaron un numero muy pequefio de fallecimientos y
solamente lo hizo la hipogammaglobulinemia no especificada con un caso en un
hombre de 54 afios de edad (tasa media de 0,08 casos/mill6n).

CE9 | cE1o [ TRASTORNOS DE INMUNIDAD HOMBRES MUJERES __ |TOTAL Media anual
Trastornos que implican el mecanismo inmunitario Casos TasalCaso TasalCaso Tasa Casos Tasa
279.00 D809 |Hipogammaglobulinemia no especificada 1 1.96 ol 0.00 1 0,93 0.1 0.08
279.01 D802 Inmunodeficiencia IgA selectiva 0 0.00] ol 0.00 0| 0,00 0.0 0.00
279.02 D804 |Inmunodeficiencia IgM selectiva 0 0,00, o]l _0.00 0 0,00 0.0 0,00
279.03 D803 | Otras deficiencias de inmunoglobulinas selectivas 0 0.00] ol _0.00 0| 0,00 0.0 0,00
279.04 D800 Hipogammaglobulinemia congenita 0 0,00 0] 0,00 0| 0,00 0,0 0,00
279.05 D805 |Sindrome de Hiper IgM 0 0,00 0] 0,00 0 0,00 0,0 0,00
279.06 D801 |Inmunodeficiencia variable comun 0 0,00 0] 0,00 0 0,00 0,0 0,00
279.10 Inmunodeficiencia con carencia celulas T no especificada 0 0,00 0] 0,00 0| 0,00 0,0 0,00
279.11 D821 |Sindrome de Di George ( Hipoplasia timica) 0 0,00 0] 0,00 0 0,00 0,0 0,00
279.12 D820 |Sindrome de Wiskott Aldrich 0 0,00 0] 0,00 0 0,00 0,0 0,00
279.13 D814 |Sindrome de Nezelof 0 0,00 0] 0.00 0 0,00 00 0,00
279.19 Otras deficiencias de la inmunidad celular 0 0,00, 0l 0,00 0| 0,00 0,0 0,00
279.2 D810 |Inmunodeficiencia combinada 0 0,00 ol 0.00 0 0,00 00 0,00

No ha habido casos en Asturias, en este periodo, de fallecimientos causados
por Inmunodeficiencia IgA selectiva, Inmunodeficiencia IgM selectiva,
Otras deficiencias de inmunoglobulinas selectivas,
Hipogammaglobulinemia congénita, Sindrome de Hiper IgM,
Inmunodeficiencia variable comudn, Inmunodeficiencia con carencia de
células T no especificada, Sindrome de Di George ( Hipoplasia timica),
Sindrome de Wiskott Aldrich, Sindrome de Nezelof, Otras deficiencias de la
inmunidad celular ni Inmunodeficiencia combinada.
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ENFERMEDADES RARAS DE LA SANGRE Y
ORGANOS HEMATOPOYETICOS:

De las enfermedades consideradas como Enfermedades Raras y que han
sido analizadas en este estudio, y dentro del grupo de las anemias hereditarias, han
fallecido en el periodo de estudio (1987-1998) dos personas por esferocitosis
hereditaria (esferocitosis congénita, ictericia acollurica familiar y sindrome de
Minkowsky-Chauffard) (tasa media anual de 0,15 casos/millén) al igual que por
anemia aplasica constitucional (anemia de Fanconi, anemia hipoplastica
familiar, aplasia eritrocitica congénita, del lactante o primaria, asi como
pancitopenia con malformaciones y sindrome de Blackfan-Diamond). Ademas,
dentro de este grupo ha fallecido una persona por talasemia (talasanemias como
anemia de Cooley, mediterrdnea, talasanemia falciforme, etc.).

Por género, casi todos los fallecimientos de este grupo de Enfermedades
Raras (excepto una esferocitosis hereditaria) han sucedido en hombres. Por edades,
en las esferocitosis una ha sucedido en un hombre joven y otra en mujeres mayor
de 64 afos de edad, siendo la edad media de 60 afos (DE:41). Las defunciones por
anemias aplasicas constitucionales sucedieron en una persona joven y otra mayor,
con edades medias de 52 afios (DE: 35). El caso de talasanemia fallecié a la edad
de 59 afos.

No ha habido casos en Asturias, en este periodo, de fallecimientos causados
por Eliptocitosis Hereditaria, Anemias por trastornos del metabolismo del
glutation, Otras anemias hemoliticas por carencia de enzimas, Anemias
drepanocitica, Otras hemoglobinopatias, Estomatocitosis.

Dentro del apartado de otras anemias hubo 13 casos de fallecimientos por
anemias hemoliticas adquiridas autoinmunes (por crioaglutininas, por
termoanticuerpos, etc.) (tasa media anual de 21,4 casos/millén), dos defunciones
por anemia perniciosa (anemia de Addison o de Biermer, anemia perniciosa
congénita, deficiencia congénita de factor intrinseco) y otras dos por anemias
hemoliticas no inmunes (anemia hemolitica mecénica, microangiopatica, toxica,
sindrome urémicohemolitico).

Los fallecimientos por anemias hemoliticas adquiridas autoinmunes
sucedieron en 7 ocasiones en hombres y en 6 en mujeres. Los casos de anemia
perniciosa sucedieron en mujeres y de anemias hemoliticas no autoinmunes
fallecieron dos mujeres y un hombre. Por edades, 11 de las defunciones de anemias
adquiridas autoinmunes lo fueron en personas mayores de 64 afos de edad y dos
en menores de 15 afios de edad con una edad media de 77 afios (DE: 21). En el
caso de las anemias perniciosas ambos casos sucedieron en mayores de 64 afos de
edad (edad media de 80 afios, DE: 7) y en el de las anemias hemoliticas no
autoinmunes la mayoria son mayores de 64 afios de edad aunque también hay un
fallecimiento en un nifio (edad media de 68 afios).

No ha habido casos en Asturias, en este periodo, de fallecimientos causados
por Sindrome de Patterson-Kelly, Sindrome de Plumer-Vinson, disfagia
sideropénica, Sindrome Hemolitico Urémico, Hemoglobinuria por hemolisis
de causas externas y Anemia sideroblastica

Dentro del apartado de defectos de coagulacién hubo 14 casos de
fallecimientos por coagulaciones vasculares diseminadas (que realmente son
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coagulaciones vasculares diseminadas: afribrogenemia adquirida, coagulopatia de
consumo, hemorragia fibrinolitica adquirida, pdrpura fibrinolitica y el sindrome de
desfibrinizacién) con una tasa media anual de 1,08 casos/millén), 4 por trastorno
congénito del factor VIII (hemofilia A) (tasa media anual de 0,3 casos/millén),
y uno por trastorno congénito del factor 1X (hemofilia B), otro por carencia
congénita de otros factores de la coagulacion (afibrinogemia congénita,
deficiencia del factor I, I1, V, VII, X, XII, XIIl), y uno por enfermedad de Von
Willebrand (hemofilia vascular con angiohemofilia, deficiencia del factor VIII).

Los fallecidos por coagulacion vascular diseminada tienen igual
representaciéon de género (siete vs. siete). Las defunciones por hemofilia Ay B y
carencia congénita de otros factores de coagulaciéon solo sucedieron en hombres.
Por edades, los fallecidos por hemofilia A fueron relativamente jévenes (edad media
de 33 afios, DE: 14), al igual que la hemofilia B (25 afios de edad media). Lo
contrario sucede en las coagulopatia vascular diseminada con una edad media de
63 anos (DE: 18) siendo la mayoria de los casos mayores de 64 afios de edad. La
enfermedad de Von Willebrand con un fallecimiento en persona de 58 afios y la
carencia congénita de otros factores de coagulacién con un fallecimiento en persona
de 55 afios cierran el conjunto de Enfermedades Raras de la sangre con
defunciones en el periodo de estudio.

Mortalidad por Enfermedades Raras en ambos sexos. Asturias, 1987-1998.
ENFERMEDADES DE LA SANGRE. Tasas del periodo por millon de habitantes.

O. discrasias sanguineas

Trombocitopenia primaria
Coagulopatia de consumo
Agranulocitosis
A.hemoliticas adq. autoinmunes
Hemofilia A
Purpura alergica
A.hemoliticas adq. no autoinmunes

T——IT——Im

Anemia perniciosa
Anemia aplasica constitucional
Esferocitosis hereditaria
Talasemia
Hemofilia B

S
e

Carencia cong. otros f.coagulacion

Enf. Von Willebrand IDH,Ombre,S Mujer!es

100 80 60 40 20 (0] 20 40 60 80 100

No ha habido casos en Asturias, en este periodo, de fallecimientos causados
por carencia congénita del factor Xl (hemofilia C), ni por trastorno
hemorragico por anticoagulantes circulatorios.

Dentro del apartado de otras enfermedades de la sangre hubo muchos
fallecimientos por otras discrasias sanguineas especificadas (entre las que se
consideran Enfermedad Rara la carencia de seudocolinesterasa, la mielofiibrosis
idiomatica y la hipergammaglobulinemia) con tasa medias de 6,9 casos/millon.
También hubo 20 defunciones por trombocitopenia primaria (hipoplasia
megacariocitica, purpura trombocitopénica y trombocitopenia) (tasa media anual de
1,5 casos/millén), tres defunciones por purpura alérgica (anafilactoide,
hemorragica no trombocitopénica, de Schénlein-Henoch y vasculitis alérgica) (tasa
media anual de 0,23 casos/millon) y 15 por agranulocitosis (agranulocitosis
genética infantil, angina agranulocitica, enfermedad de Kostman, esplenomegalia
neutropénica, o cualquier otra neutropenia) (tasa media anual de 1,2 casos/millon).
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La distribucién por género de las otras discrasias sanguineas nos muestra
que ha sido mas frecuente el fallecimiento por estas patologias en hombres (tasa

del

periodo de 92,3) que en mujeres (tasa de 77,6). Las defunciones por

trombocitopenia primaria, por el contrario, lo han sido en mujeres (tasa de 19,9 vs.
17,7). Hubo dos fallecimientos por purpura alérgica en hombre por solo uno en

mujeres.

Las agranulocitosis también fueron mas frecuentes en hombres. Por

edades, casi todas estas patologias provocan fallecimientos en edades tardias de la
vida, si bien también hay algun fallecimiento en la infancia, sobre todo en la

primera. Asi,

la edad media de

la personas fallecidas por otras discrasias

sanguineas fue de 74 afios (DE: 10), la de las tromobocitopenias primarias de 75
afios (DE: 21), la de las agranulocitosis de 77 afios (DE: 11,5). En cambio, la edad
media al fallecimiento de las purpuras alérgicas fue de 27 afios pero con gran
variabilidad de resultados (DE: 43).

CIE9 CIE 10 ENFERMEDADES DE LA SANGRE Y ORGANOS
HEMATOPOYETICOS
HOMBRES IMUJERFS TOTAL Media anual
ANEMIAS HEREDITARIAS Casos Tmn Tasalcaso Tasa Casos  |Tasa
282.0 D580 __|Esferocitosis Hereditaria 1 1,96 1) 181 2 186 02 015
282.1 D581 |Eliptocitosis Hereditaria 0 0.00) 0] 0,00 [ 0,00 0.0 0.00
282.2 D551 |Anemias por trastornos del metabolismo del glutation 0 0,00 0] 0.00| 0 0.00 0.0 0.00
282.3 D552 |Otras anemias hemoliticas por carencia de enzimas 0 0,00 0] _0.00| 0 0,00 0.0 0,00
282.4 D560 | Talasemias 1 1,96 0] 0,00 1] 0,93 01 0,08
282.6 D570 |Anemias drepanocitica 0 0,00] 0] 0,00 o] 0,00 0,0 0,00
282.60] D571 0 0,00 0] 0,00 0 0,00 00 0,00
282.61] D572 0 0,00 0] 0,00 0 0,00 0,0 0,00
282.62] 0 0,00 0] 0,00 0 0,00 00 0,00
282.63] D578 0 0,00 0] 0,00 0 0,00 0,0 0,00
282.69) 0 0,00 0] 0,00 0 0,00 00 0,00
282.7 D582 Otras hemoglobinopalias 0 0,00, 0] 0,00 o] 0,00 0,0 0,00
282.8 D588 _|Estomatocitosis 0 0,00 0] 0,00 0 0,00 0,0 0,00
284.0 D610 Anemia Apléstica constitucional 2 3,93 0] 0,00 2| 1,86 0,2 0,15
HOMBRE:! IMUJERFS TOTAL Mediaanual |
OTRAS ANEMIAS Casos I asa 1Casos Tasa €asos asa
280.8 S.l’ndrome_de Patterson-Kelly, Sdme. de Plumer-Vinson,disfagia
sideropénica 0 0,00 o] 0,00 ol 000 00] 000
281.0 Anemia Perniciosa 0 0,00 2] 361 2] 1386 02 0,15
283.0 D591 Anemias hemoliticas adquiridas autoinmunes 7 13,75 6] 10,83 13| 12,09 1,1 1,01
283.1 Anemias hemoliticas no autoinmunes 2 3.93| 1] 181 3] 2,79 03 0.23
283.11] Hemolitico Urémico, Sindrome 0 0,00 o] 0,00 o) 0,00 0,0 0,00
283.2 Hemoglobinuria por hemolisis de causas externas o] 0.00) ol 0.00l 0 0,00 0.0 0.00
285.0 D558 | Anemia sideroblastica 0 0.00) 0|l 0.00 0 0,00 0.0 0.00
HomBRES  Imuseres  |rotal Media anual
Defectos de la coagulacion Casos Ta.saICasos Tasa |Casos  |Tasa Casos |Tasa
286.0 D66 Trastorno congénito del factor VIII 4 7.86 Ol _0.00 4 3,72 0,3 0,31
286.1 D67 Trastorno congénito del factor IX 1 1.96] ol _0.00 1 0,93 0.1 0.08
286.2 D681 | Carencia congénita del factor XI 0 0,00] ol 0.00| 0 0,00 0.0 0.00
286.3 D682 Carencia congénita de otros factores de la coagulacién 1 1.96! ol 0.00 1] 0.93 0.1 0.08
286.4 D680 |Enfermedad de Von Willebrand 1 1,96 0l _0.00 1 093 01 0.08
286.5 D683 | Trastorno hemorragico por anticoagulantes circulatorios 0 0.00| 0l 0.00| 0 0.00 0.0 0.00
286.6 D65 Sindrome de desfibrinizacién 7 13,75 7] 12,64 14 13,02 12 1,08
HOMBRES MUJERES TOTAL Mediaanual |
OTRAS ENFERMEDADES DE LA SANGRE Casos TasalCaso Tasa |Caso Tasa Casos Tasa
287.0 D690 |Purpura alérgica 2 3.93 1] 181 3 279 03 0.23]
287.1 D691 Defectos cualitativos de las plaguetas 0 0,00, 0] 0,00 0| 0,00 0,0 0,00
287.3 D693 | Trombocitopenia primaria 9 17.68, 11| 19.86 20| 18,60 17 1,55
288.0 D70 Agranulocitosis 9 17,68| 6] 10,83 15 13,95 13 1,16
288.1 D71 Trastornos funcionales de neutrofilos polimorfonucleares 0 0,00 o] 0,00 0 0,00 0.0 0,00
288.2 D720 |Anomalias genéticas de los leucocitos 0 0,00 0] 0,00 0 0,00 0,0 0,00
289.8 C_arencia de seudo;olingsterasa, Mielofibrosis Idiopatica,
Hipergammaglobulinemia a7 92.31] 43| 77.65 90| 8369 75 6,97
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No ha habido casos en Asturias, en este periodo, de fallecimientos causados
por Defectos cualitativos de las plaquetas, Trastornos funcionales de
neutréfilos polimorfonucleares ni Anomalias genéticas de los leucocitos.

En este apartado ha habido un incremento de otras discrasias sanguineas
especificadas que se cifra en un 427% entre el principio y fin del periodo a estudio.
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TRASTORNOS Y ENFERMEDADES RARAS
MENTALES:

Del conjunto de trastornos mentales considerados como Enfermedad Rara y
que han sido analizadas en este estudio, muchas de ellas se clasifican
diagnésticamente mediante un quinto digito de la CIE-9, por lo que, como ya
comentamos, en el registro de defunciones que solo recoge hasta cuatro digitos
puede que no salgan representadas pero si saldria su grupo de clasificacion.
Realmente, de los datos obtenidos existen pocos fallecimientos en los que se
atribuya la causa de muerte a un trastorno mental. Debemos recodar que si la
muerte se debe a una causa externa (accidente, agresion, suicido, etc.) esta
siempre predomina a efectos de atribucién de causa sobre cualquier otra patologia
concomitante o desencadenante que tenga el fallecido, sea mental o somética.

Pues bien, de los resultados analizados se observa que en el periodo de
estudio (1987-1998) han fallecido en Asturias siete personas cuya causa de
fallecimiento ha sido atribuida a anorexia nerviosa (tasa anual media de 0,54
casos/millén). Todas las fallecidas han sido mujeres. Tres fallecidas eran menores
de 15 afios, dos de 16-29 afios y dos mas eran mayores de 65 afios. Por estas dos
ultimas fallecidas, la edad media de los casos sube a 45 afios (DE: 28).
Recordemos que esta patologia, excluye los fallecimientos por alteraciéon del comer,
por pérdida del apetito y pérdida del apetito de origen no organico. En los dltimos
afios ha descendido en un 75% el nimero de personas fallecidas por anorexia

CIE 9 CIE10 [TRASTORNOS MENTALES HOMBRES MUJERES TOTAL Media anual
Casos Tasa|Caso: Tasa |Casos Tasa Casos Tasa
290.11 Demencia presenil con delirio 0 0.00 ol 0.00 0 0.00 0.0 0.00
290.12 Demencia presenil con caracteristicas delirantes 0 0.00 0l 0.00 0 0.00 0.0 0,00
290.13 Demencia presenil con caracteristicas depresivas 0 0.00 0l 0.00 0 0,00 0.0 0,00
299.0 Autismo infantil 0 0.00 0| 0.00 0 0.00 0.0 0.00
299.00 Autismo infantil activo 0 0.00 0] 0.00 0 0.00} 0.0 0.00
299.01 Autismo infantil residual 0 0,00 0] 0.00 0 0.00 0.0 0.00
299.1 Psicosis desintegrativa 0 0,00 0] 0,00 0| 0,00 0,0 0,00
299.10 Psicosis desintegrativa activo 0 0,00 0| 0,00 0 0,00 0,0 0,00
299.11 Psicosis desintegrativa residual 0 0,00 ol 0,00 0| 0,00 0,0 0,00
299.8 Otras psicosis especificas de la primerainfancia 0 0,00 0| 0,00 0 0,00 0,0 0,00
299.80 Otras psicosis especificas de la primera infancia activa 0 0,00 0| 0,00 0 0,00 0,0 0,00
299.81 Otras psicosis especificas de la primera infancia residual 0 0,00 0| 0,00 0 0,00 0,0 0,00
299.9 Psicosis NOS de la nifiez 0 0,00 0] 0,00 0 0,00} 0,0 0,00
299.00 Psicosis NOS de la nifiez activa 0 0,00 0| 0,00 0 0,00 00 0,00
299.01 Psicosis NOS de la nifiez residual 0 0,00 ol 0,00 0 0,00} 00 0,00
300.6 Despersonalizacién, Sindrome de 0 0,00 0| 0,00 0 0,00 0,0 0,00
307.1 Anorexia nerviosa 0 0,00 7] 12,64 7| 6,51 0,6 0,54
307.23 Sindrome de Gilles de la Tourette 0 0,00 0] 0,00 0 0,00 0,0 0,00
307.51 Bulimia 0 0,00 0] 0,00 0 0,00 0,0 0,00
307.52 Pica 0 0,00 0l 0.00 0 0,00 00 0,00
nerviosa.

No ha habido casos en Asturias, en este periodo, de fallecimientos causados
por Demencia presenil con delirio, Demencia presenil con caracteristicas
delirantes, Demencia presenil con caracteristicas depresivas, Autismo
infantil (Autismo infantil activo o Autismo infantil residual), Psicosis
desintegrativa (Psicosis desintegrativa activa o Psicosis desintegrativa
residual), Otras psicosis especificas de la primera infancia (Otras psicosis
especificas de la primera infancia activa u Otras psicosis especificas de la
primera infancia residual), Psicosis NOS de la nifiez (Psicosis NOS de la
nifez activa o Psicosis NOS de Ila nifiez residual), Sindrome de
Despersonalizacion, Sindrome de Gilles de la Tourette, Bulimia o Pica.
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ENFERMEDADES RARAS DEL SISTEMA
NERVIOSO:

Situacion parecida al del conjunto de trastornos mentales considerados
como Enfermedad Rara se da en las patologias neurolégicas sobre todo en cuanto a
su codificacion de clasificacion.

En cuanto al apartado de degeneraciones cerebrales se han producido en
el periodo cuatro fallecimiento por ataxia cerebral (tasa media anual de 0,3
casos/millén), tres por leucodistrofia (incluye enfermedad de Krabbe,
leucodistrofia de células globoides, metacromatica o sudandfila) con tasa
media anual de 0,23 casos/millbn y dos por encefalopatia necrotizante
(degeneracion de sustancia gris enfermedad de Alpers y encefalopatia
necrosante subgauda o enfermedad de Leigh) (tasa media anual de 0,15).

Los casos de ataxia cerebral fueron mas frecuentes en mujeres (tasa del
periodo de 5,4 vs, 1,9). De las leucodistrofias dos fallecimientos sucedieron en
hombres y uno en mujeres, siendo la distribucion de género idéntica en el caso de
la encefalomiopatia necrotizante. Por edades, todos los casos de defunciéon por
ataxia cerebral sucedieron en los primeros meses de vida, asi como en el caso de
las leucodistrofias y encefalomiopatia necrotizante (solo un caso fallecié entre los
30-44 afios de edad).

No ha habido casos en Asturias, en este periodo, de fallecimientos causados
por Lipidosis cerebrales, enfermedad de Pick, o sindrome de Reye.

En el grupo de otras enfermedades extrapiramidales y trastornos
anormales de los movimientos, fallecieron en el periodo 15 personas (tasa
media anual de 1,2 casos/millébn) por otras enfermedades degenerativas de los
nucleos de la base (degeneracién estrionigrica, olivopontocerebelosa, palidadal
pigmentaria o sindrome de Shy Drager, sindrome de Hallervorde Spatz o sindrome
de Déjérine-Thomas, oftalmoplejia  supranuclear progresiva, sindrome
parkinsoniano asociado a hipotensién ortostatica, etc.) y 11 por corea de
Huntington (tasa media anual de 0,85 casos/millén).

Estos casos citados tienen una distribucion de género similar en las otras
enfermedades degenerativas de los nucleos de la base, siendo mas frecuente la
corea de Huntington en los hombres (tasa del periodo de 13,7 vs, 7,2 en mujeres).
Los casos han sucedidos en edades medias de la vida situandose su edad media de
fallecimiento a los 41 afios en las otras enfermedades degenerativas de los ndcleos
de la base con gran variabilidad al haber 5 casos en menores de 15 afios de edad
(DE: 29) y en 45 afios (DE: 13) en loas fallecimientos por corea de Huntington (4
casos entre 30-44 afos y 6 defunciones entre 45-64 afios de edad).

No ha habido casos en Asturias, en este periodo, de fallecimientos causados
por otras Enfermedades Raras: Mioclonus, Distonia por torsion idiomatica,
Blefarospasmo, Disquinesia orofacial, Torticolis Espasmoddica, Otros
fragmentos de distonia por torsion, Sindrome de hombro rigido, Sindrome
de las piernas inquietas (Acromelalgia, Sindrome de Ekbom).

El grupo de enfermedades espinocerebelosas ha causado tres
fallecimientos (tasa media anual de 0,23 casos/millébn), dos la ataxia de

34



Fiedreich, otros dos la paraplejia espastica hereditaria y uno la ataxia
telangectasia con degeneracion corticostriatal-espinal (sindrome de Louis-

Bar).

CIEQ CciEi10 |ENFERMEDADES DEL SISTEMA NERVIOSO HOMBRE MUJERES TOTAL Mediaantal

Degeneraciones cerebrales Casos T; Tasa |Casos Tasa Casos Tasa
330.0 Leucodistrofia 2 3,93| 1] 181 3| 2,79 03 0,23
330.1 Lipidosis cerebrales 0 0,00 0] 0,00 o] 0,00 0,0 0,00
330.8 Encefalomiopatia necrotizante, Enf. de Alper, Enf. De Leigh 2 303 ol 000 J 186 02 015
331.1 Pick, Enfermedad de 0 0.00| ol 0,00 0 0,00 0.0 0,00
331.81 Reye, Sindrome de 0 0.00) 0] 0,00 () 0,00 0.0 0.00
331.89 Ataxia cerebral 1 1,96 3]l _5.42 4 372 03 031
HOMBRES MUJERES TOTAL Media anual |

Otras Enf. extrapiramidales y trast anormales de los movimientos

Gasos TosalCasos fTaa fCasos  Yrasa  fcasos frasg
333.0 G230 |[Sindromes De Shy Drager, Hallervorde Spatz, Déjérine-Thomas 7 13,75 ol 1445 15| 13,95 13 116
333.2 Mioclonus 0 0.00| 0]l 0,00 0 0,00 0.0 0.00
333.4 G10 [Corea de Huntington 7 1375 4 722 11} 10,23 09 0.85
333.6 Distonia por torsién idiopatica 0 0,00 ol _0.00 0| 0,00 0.0 0.00
333.81 G245 |Blefarospasmo 0 0,00 0] 0,00 0 0,00 0,0 0,00
333.82 Disquinesia orofacial 0 0,00 0] 0,00 o] 0,00 0,0 0,00
333.83 Torticolis Espasmédica 0 0,00 0] 0,00 0 0,00 0,0 0,00
333.89 Otros fragmentos de distonia por torsién 0 0,00 0] 0,00 o] 0,00 0,0 0,00
333.91 Sindrome de hombre rigido 0 0,00 0] 0,00 0 0,00 0,0 0,00
333.99 Sindrome de las piernas inquietas (Acromelalgia, Sdme. Ekbom) 0 0,00) o 0,00 0 0,00 0.0 0,00
HOMBRES IMUJERFS TOTAL Mediaanual |

Enfermedad espinocerebelosa Casos TasaICasus Tasa |Casos Tasa Casos Tasa
334.0 G111 |Ataxia de Friedreich 2 3,93 0] 0,00 2 186 02 0,15
334.1 G114 |Paraplejia Espastica Hereditaria 1 1,96 1] 181 2 186 0,2 0,15
334.2 Degeneracion cerebelosa primaria 2 3,93 1] 1,81 3| 2,79 0,3 0,23
334.3 Otras ataxias cerebelosa y no especificadas 0 0,00 0] 0,00 0 0,00 0,0 0,00
334.8 G113 |Ataxia Telangiectasia, degeneracién corticostriatal-espinal 0 0,00 | 181 1 093 01 0,08
HOMBRE:! |MUJER S TOTAL Media anual |

ENFERMEDADES DE LA MEDULA ESPINAL Casos T; TasalCasos Tasa Casos Tasa
335.0 G120 |Enfermedad de Werdnig-Hofffman 0 0,00 4| 722 4 3,72 0.3 031
335.10 Atrofia Muscular Espinal no especificada 0 0,00] 2l 3.61 2 1,86 0.2 0,15
335.11 Enfermedad de Kugelberg-Welander 0 0.00| 0l 0.00| 0 0.00 0.0 0.00
335.19 Atrofia Muscular Espinal del adulto 0 0,00 0] _0.00| 0 0,00 0.0 0,00
335.20 Esclerosis Lateral Amiotréfica 127 249 4] 107] 193.2) 234 2176 195 18,13
335.21 Atrofia muscular progresiva 0 0,00 0] _0.00 0| 0,00 0,0 0,00
335.22 Paralisis bulbar progresiva 0 0,00 0] 0,00 0 0,00 0,0 0,00
335.23 Paralisis pseudobulbar 0 0,00} 0] 0,00 0| 0,00 0.0 0,00
335.24 Esclerosis lateral primaria 0 0,00 0] 0,00 0 0,00 0,0 0,00
335.29 Otras enfermedades de neurona motora 0 0,00} 0] 0.00 o) 0,00 00 0,00
336.0 G950__|Siringomieliay siringobulbia 2 3,93 1] 181 3 2,79 0,3 0,23
HOMBRES IMUJERFS TOTAL Mediaanual |

Otros trastornos del sistema nervioso central Casos TasalCasns Tasa lCasos Tasa Casos Tasa
340 G35 Esclerosis Mltiple 31 60,88 53] 95,71 84 78,11 7,0 6,51
341.0 G360 _|Neuromielitis 6ptica 0 0,00 0] 0,00 0 0,00 0,0 0,00
341.1 E713 |Enfermedad de Schilder 0 0.00 o] 000 0 0,00 0.0 0.00
341.8 Otras enfermedades desmielinizantes del SNC 1 1,96 ol 0.00 1 0,93 0.1 0.08
347 Narcolepsia y Cataplejia 0 0,00 o]l 0.00 0 0,00 0.0 0,00
344.89 Otros sindromes paraliticos especificados 0 0.00 0]l 0.00 0 0.00 0.0 0.00
349.81 Rinorrea de LCR 0 0.00 0] 0.00 0 0,00 0.0 0.00
349.82 Encefalopatia toxica 0 0,00 ol 0.00 o) 0.00 0.0 0.00
349.89 Otra ateraciones del SNC 0 0,00 0] 0,00 0 0,00 0,0 0,00
323.5 Encefalitis post inmunizacion 0 0,00 0] 0,00 0 0,00 0,0 0,00

Hubo dos fallecidos hombres en el caso de la ataxia de Friedreich por

ninguna mujer. El fallecimiento por ataxia-telangectasia sucedié en una mujer. De
las defunciones por degeneraciones cerebelosas primarias dos eran hombre y una
mujer. La mayoria de las defunciones han sucedido en edades altas si bien en el
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caso de la ataxia de Friedreich hubo dos fallecimientos entre los 16-29 afios de la
vida. La edad media al fallecimiento fue de 19 afios en ataxia de Friedreich (DE: 2),
de 73,5 afios en paraplejia espastica hereditaria (DE: 9), de 62 afos en la
degeneracion cerebelosa primaria y de 70 afios en la ataxia-telangectasia (DE: 21).

No ha habido casos en Asturias, en este periodo, de fallecimientos causados
por otras Enfermedades Raras: otras ataxias cerebelosas y las no
especificadas.

En el grupo de enfermedades de la médula espinal, solo sucedieron tres
casos de defuncién por siringomielia y siringobulbia (tasa media anual de 0,23
casos/millén). Dos defunciones sucedieron en hombres y uno en mujeres. La edad
media al fallecimiento fue de 56 afios (DE: 16) y cuatro de la Enfermedad de
Werdnig-Hofffman (atrofia muscular espinal infantil) (tasa media anual de
0,3 casos/millén), cuyos cuatro casos han sido mujeres y todas muy jovenes al
fallecimiento (edad media de 1 afo). Ha habido, en total del grupo de enfermedad
de las neuronas motoras (atrofia muscular progresiva adulta, enfermedad
de las neuronas motoras bulbar y de esclerosis lateral amiotréfica) un total
de 234 defunciones (tasa media anual de 18,1 casos/millbn) con una
predominancia masculina (tasa periodo de 243 frente a una de 193 en mujeres).

No ha habido casos (al menos catalogadas como tal causa de fallecimiento)
en Asturias, en este periodo, de fallecimientos causados por otras ER: Atrofia
Muscular Espinal no especificada, Enfermedad de Kugelberg-Welander,
Atrofia Muscular Espinal del adulto, Pardlisis bulbar progresiva, Paralisis
pseudobulbar, Esclerosis lateral primaria y Otras enfermedades de neurona
motora.

El grupo de otros trastornos del sistema nervioso central esti
representado de una manera considerable por la esclerosis multiple con 84
fallecimientos (tasa media anual de 6,5 casos/millébn) y un caso de otras
enfermedades desmielinizantes del SNC.

De las defunciones, en la esclerosis multiple 53 han sido mujeres (tasa del
periodo de 60,9) y 31 en hombres (tasa de 95,7). Los mayores fallecimientos
sucedieron entre los 45-64 afios de edad, con una edad media de 56 afos (DE:
17). El caso de otra enfermedad desmielinizante del SNC sucedi6 al afio de vida.

En el grupo de patologias de epilepsias y migrafias han fallecido dos
personas por sindrome de West (espasmos infantiles, ataque salutatorio,
hipsarritmia) con tasas medias anuales de 0,15 casos/millén. Estos sucedieron en
dos hombres con una edad media al fallecimiento de 23 afios (DE: 18).

No ha habido casos (al menos catalogadas como tal causa de fallecimiento)
en Asturias, en este periodo, de fallecimientos causados por Epilepsia no
convulsiva generalizada sin mencién de epilepsia incurable, Epilepsia no
convulsiva generalizada con epilepsia incurable, Epilepsia convulsiva
generalizada sin mencidon de epilepsia incurable, Epilepsia convulsiva
generalizada con epilepsia incurable, Otras formas de epilepsia con
epilepsia incurable, Otras formas de epilepsia sin mencién de epilepsia
incurable, Otras formas de migrafa sin mencién de migrafa intratable y
Otras formas de migrafa con migrafa intratable.
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En el caso de los trastornos periféricos como las neuropatias
periféricas hereditarias e idiopaticas fallecieron 12 personas por otras
neuropatias periféricas idiopaticas especificadas (sindrome de MELAS,
sindrome de Kearns Syre, paralisis supranuclear progresiva) (tasa media anual de
0,93 casos/millén) y una por neuropatia sensorial hereditaria.

De las 12 personas fallecidas por otras neuropatias periféricas idiopaticas
especificadas 10 eran hombres y dos mujeres. La edad media de estas defunciones
fue de 70 afos (DE: 9) y en el caso de neuropatia sensorial hereditaria lo fue a los
81 anfos.

No ha habido casos en Asturias, en este periodo, de fallecimientos causados
por Neuropatia periférica hereditaria, Atrofia muscular perineal,
Enfermedad de Refsum.

Mortalidad por Enfermedades Raras en ambos sexos. Asturias, 1987-1998.
ENFERMEDADES NEUROLOGICAS Tasas del periodo por millon de habitantes.
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En el apartado de trastornos mioneruales y miopatias, hubo 25 casos de
distrofia muscular progresiva hereditaria (distrofia muscular distal, de
Duchenne o de Erb, distrofia muscular fascioescapulohumeral, de Landouzy-
Déjérine, ocular y 6culofaringea) (tasa media anual de 1,9 casos/millén). Hubo 15
fallecimientos a causa de miastenia gravis (tas media anual de 1,2 casos/millén),
cinco por trastornos miotdénicos (distrofia mioténica, enfermedad de Steinert,
miotonia congénita, paramiotonia) (tasa media anual de 0,4 casos/millén) y uno
por distrofia muscular hereditaria congénita (miopatia congénita benigna y
miotubular).

Hay una gran predominancia masculina en estos casos, asi de los 25
fallecidos por distrofia muscular progresiva hereditaria 20 eran hombres, de los
fallecidos por miastenia gravis (15, nueve eran hombres), asi como eran todos
hombres los fallecidos por trastornos mioténicos. La edad media de los fallecidos
por miastenia gravis fue de 76 afios (DE: 7), y de 61 anos (DE:7) por trastornos
miotdénicos. Los fallecimientos por distrofias musculares hereditarias tuvieron
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edades medias al fallecimiento méas pequefas: 26 afios en las progresivas y de 15
afos en las congénitas.

El gltimo grupo de trastornos neurolégicos es el de Otros trastornos del

sistema nervioso periférico, donde han fallecido en el periodo 19 personas por
polineuritis postinfecciosa aguda (sindrome de Guillain-Barré) (tasa media
anual de 1,5 casos/millén). Dieciséis de estos fallecimientos sucedieron en hombres
y tres en mujeres. La mayoria de los fallecidos lo fue en las edades mas altas de la
vida generando una edad media al fallecimiento de 68 afios (DE: 18).

CIE9 | CE10 HOMBRES  |wuJERes  |rotaL Media anual
EPILEPSIA Y MIGRARA Casos 0 [Tasa__1Caso Jasa Casos_Ylasa
Epilepsia no convulsiva generalizada sin mencion de epilepsia
345.00 incurable 0 0.00| 0]l 0.00 0 0,00 0.0 0.00
345.01 Epilepsia no convulsiva generalizada con epilepsia incurable 0 0,00 0] 0,00 0| 0,00 0,0 0,00
345.10 Epilepsia_convulsiva generalizada sin mencion de epilepsia incurable 0 0,00} o] 0.00 o) 0,00 0.0 0.00
345.11 Epilepsia _convulsiva generalizada con epilepsia incurable 0 0,00 0] 0,00 o] 0,00 0,0 0,00
345.6 Sdme. de West (espasmos infatiles) 2 3,93| O] 0,00 2] 186 02 0.15
345.80 Otras formas de epilepsia con epilepsia incurable 0 0,00 0] 0,00 o] 0,00 0,0 0,00
346.80 Otras formas de migrafia sin mencion de migrafia intratable 0 0,00 0] 0,00 o) 0,00 0.0 0,00
346.81 Otras formas de migrafia con migrafia intratable 0 0,00 0] 0,00 o) 0,00 0,0 0,00
HOMBRES |MUJERES TOTAL Media anual
Neuropatia periférica hereditaria e idiopatica Casos 1. ITasa  JCasos Tasa Casos  |Tasa
356.0 G600 |Neuropatia periférica hereditaria 0 0,00 ol 0,00 ol 0,00 0.0 0,00
356.1 Atrofia muscular peroneal 0 0,00 0] 0,00 0 0,00 0,0 0,00
356.2 G608 |Neuropatia Sensorial Hereditaria 1 1,96 0] 0,00 1] 0,93 0,1 0,08
356.3 G601 |Enfermedad de Refsum 0 0,00 0] 0,00 0 0,00 0,0 0,00
356.8 Otra neuropatia periférica idiopatica especificada 10 19,64 2] 3,61 12| 11,16 1,0 0,93
G713 |Sindrome MELAS
H498  |Sindrome de Kearns Sayre
G231 |Paralisis Supranuclear Progresiva
HOMBRES [Museres  [roTAL Mediaanual |
TRASTORNOS MIONEURALES y MIOPATIAS Casos I ITasa |Casos Tasa Casos [Tasa
358.0 G700 |Miastenia Gravis 9 17,68 6] 10,83 15] 13,95 13 116
359.0 Distrofia muscular hereditaria congénita 1 1,96 0] 0,00 1] 0,93 0,1 0,08
359.1 G710 |Distrofia muscular progresiva hereditaria 20 39,28| 51 9,03 25 23,25 2.1 1,94
359.2 Trastornos mioténicos 5 9,82 0] 0,00 5| 4,65 0,4 0,39
HOMBRES IMUJERFS TOTAL Mediaanual |
Otros trastornos del Sistema Nervioso periférico Casos il TasaICasog Tasa Casos Tasa
350.8 Otros trastornos especificados del N. Trigemino (Sdme. de Frey)
0 0,00 0] 0,00 0 0,00 0.0 0,00
351.8 G512 |Sindrome de Melkersson Rossenthal, Mioquimia facial. 0 0,00, 0] 0,00 0| 0,00 0,0 0,00
353.5 Amiotrofia neurélgica 0 0,00 0] 0.00 0| 0,00 0,0 0,00
357.0 G610 |Polineuritis postinfecciosa aguda 16 31,42 3] 542 19 17,67 1,6 1,47

No ha habido casos en Asturias, en este periodo, de fallecimientos causados

por Otros trastornos especificados del Nervio Trigémino (Sindrome de

Frey), Sindrome de Melkersson Rossenthal, Mioquimia facial ni Amiotrofia

neuralgica.

de fallecimientos por polineuropatia infecciosa.

En los uUltimos afios ha habido un descenso del 55% en el nUmero de casos
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ENFERMEDADES RARAS DEL SISTEMA OCULAR:

Al igual que para los trastornos mentales del conjunto de trastornos oculares
considerados como Enfermedad Rara y que han sido analizadas en este estudio,
muchas de ellos se clasifican diagnésticamente mediante un quinto digito de la CIE-
9, por lo que, como ya comentamos, en el registro de defunciones que solo recoge
hasta cuatro digitos puede que no salgan representadas pero si saldria su grupo de
clasificacion. Realmente, de los datos obtenidos existen pocos fallecimientos en los
que se atribuya la causa de muerte a un trastorno ocular, quiza debido también a la
escasa afectaciéon vital que estos generan en €& cuerpo humano donde su mayor
patogenicidad se centra en la generacibn de una gran carga de minusvalias y
discapacidad y no de letalidad.

En el periodo a estudio no se han registrado fallecimientos en Asturias a
causa de las patologias consideradas Enfermedad Rara como: Distrofias
retinianas hereditarias (Distrofia retiniana hereditaria no especificada,
Distrofias vitroretinianas, Distrofia retiniana pigmentaria, Otras distrofias
retiniana sensorial, Distrofia del epitelio pigmentario retiniano, Distrofia de
la membraba de Bruch), Distrofias coroideas hereditarias (Distrofia o
atrofia coroidea hereditaria no especificada, Distrofia circumpapilar de
coroides parcial o total, Distrofia central de coroides parcial o total,
Coroideremia), Trastornos del Iris (Ciclitis heterocrédmica de Fuchs, Crisis
glaucomatocicliticas, sindrome de Vogt Koyanagi Harada, Atrofia Esencial
del Iris), trastornos de la cérnea (Queratitis intersticial difusa,
Degeneraciones periféricas de la cérnea, Distrofia epitelial juvenil de la
clrnea, Otras distrofias anteriores de la cérnea, Distrofia Corneal Granular,
Distrofia Corneal Reticular, Distrofia Corneal Macular, Otras distrofias
estromaticas de la cérnea, Distrofia Corneal Endotelial Polimorfa Posterior
u Otras distrofias posteriores de la cornea), otros trastornos oculares
(Retinopatia exudativa, Vasculitis retiniana, Fibroplasia Retrocristalina,
Pars Planitis, Ceguera nocturna congénita, Papilitis, sindromes de Brown y
de Duane, Pupila de Argyll Robertson atipica, sindrome de Adie y
Nistagmus congénito).
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ENFERMEDADES RARAS DEL SISTEMA

LATORIO:

CIRCU

En el grupo de poliarteritis nodosa y enfermedades conexas, han
fallecido en Asturias durante el periodo de estudio 16 personas por poliarteritis
nodosa (panarteritis y periarteritis) (tasa media anual de 1,2 casos/millén). Han
fallecido 9 personas por granulomatosis de Wegener (tasa media anual de 0,7
casos/millén), 6 por arteritis de células gigantes (arteritis craneal, arteritis
temporal y enfermedad de Horton) (tasa media anual de 0,5 casos/millén) y una

por microangiopatia trombdtica (pUrpura trombocitopénica trombdtica).

De los fallecidos por poliarteritis nodosa 10 eran mujeres y 6 hombres. De la
misma manera de los fallecidos por arteritis por células gigantes la mayoria eran
mujeres (5 vs 1). El caso fallecido de microangiopatia trombética fue un hombre y
en la granulomatosis de Wegener la distribucidon por género es muy parecida. La
gran mayoria de todos los fallecidos por estas enfermedades eran mayores de 64
afios de edad, ccasionando edades medias al fallecimiento altas: 86 afios en la

— —— ENFERMEDADES DEL SISTEMA )

CIRCLI ATORIN HOMBRES MUJERES TOTAL Media anual

Poliarteritis nodosa y enfermedades conexas Casos TasalCasos |Tasa Icasos Tasa Casos  |Tasa
446.0 M300 |Poliarteritis nodosa 6 11,78 10] 18,06 16 14,88 13 124
446.1 M303 |Enfermedad de Kawasaki 0 0,00 0] 0,00 0 0,00 0,0 0,00
446.21 M310 |Sindrome de Goodpasture 0 0,00 0] 0,00 (o] 0,00 0,0 0,00
446.4 M313 |Granulomatosis de Wegener 5 9,82 4| 7,22 9 8,37 0,8 0,70
446.5 M316 |Arteritis de Células Gigantes 1 1,96 5] 9,03 6| 5,58 05 0,46
446.6 M311 |Microangiopatia trombotica 1 1,96 0] 0,00 1 0,93 0,1 0,08
446.7 M314 |Arteritis de Takayasu 0 0,00 0] 0,00 (o] 0,00 0,0 0,00
HOMBRES MUJERES TOTAL Mediaanual |

OTRAS ENFERMEDADES CIRCULATORIAS Casos TasalCasos  ITasa  Icasos Tasa Casos Tasa
392 Corea reumatica (incluye Corea de Sydenham) 0 0.00 0] 0.00! 0 0.00 0.0 0.00
392.0 con afeccion cardiaca 0 0,00 o] 0.00 0 0,00 0.0 0.00
392.9) sin complicacion cardiaca 0 0.00 o] _0.00 0 0,00 00 0.00
416.0 Hipertensién Pulmonar Primaria 11 21.60 11] 19.86 22 20.46 18 1,70
422.91 Miocarditis idiopatica 0 0.00 0| 0.00| 0 0.00 0.0 0.00
425.0 Fibrosis Endomiocardica 0 0,00 1] 181 1 0,93 0.1 0,08
425.2 Micardiopatia oscura de Africa 1 1,96 0| 0.00| 1 0,93 01 0.08
425.3 Fibroelastosis Endocardica 0 0,00 0] 0,00 0| 0,00 0,0 0,00
426.7 Excitacion auriculoventricular anémala 1 1,96 5| 9,03 6| 558 05 0,46
435.2 Sindrome de robo de la subclavia 0 0,00 0] 0,00 0| 0,00 0,0 0,00
437.5 Enfermedad de Moyamoya 0 0,00 0] 0,00 0 0,00 0,0 0,00
443.0 1730 Enfermedad de Raynaud 1 1,96 2| 3,61 3| 2,79 0,3 0,23
443.1 1731 [Tromboangeitis obliterante (Enfermedad de Buerger) 8 15,71 3| 5.42 11 10,23 0,9 0,85
446.20 Angeitis por hipersensibilidad no especificada 0 0,00 0] 0,00 0 0,00 0,0 0,00
446.29 Otras angeitis por hipersensibilidad especficadas 0 0,00 0| 0,00 0 0,00 0,0 0,00
447.8 Otros trastornos especificados de arterias y arteriolas 6 11,78 4] 7,22 10 9,30 0,8 0,77
448.0 Telangiectasia Hemorragica Hereditaria 0 0,00 0| 0,00 0 0,00 0,0 0,00
453.0 Sindrome de Budd Chiari 0 0,00 1] 1,81 1] 0,93 0,1 0,08

microangiopatia trombdéticas, 79 afios en arteritis de células gigantes, 71 afios en la
poliarteritis nodosa y 62 afios en la granulomatosis de Wegener.

En el periodo a estudio no se han registrado fallecimientos en Asturias a
las patologias consideradas ER como Enfermedad de Kawasaki,
Sindrome de Goodpasture ni Arteritis de Takayasu.

causa de

En los dltimos afios se ha incrementado el niumero de fallecimientos por

poliarteritis

nodosa en un 133%.
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Por su parte, el grupo de_otras enfermedades circulatorias, ha tenido
una mayor cantidad de fallecidos, a causa de hipertension pulmonar primaria
(22 fallecidos, tasa media anual de 1,7 casos/mill6n), 11 por tromboangeitis
obliterante (enfermedad de Buerger) con tasas medias anuales de 0,85
casos/millén; 10 por otros trastornos especificados de arterias y arteriolas
(hiperplasia fibromuscular de las arterias) (tasa media anual de 0,8 casos/millén), 6
por excitacidn auriculoventricular anormal (conduccién acelerada o accesoria,
preexcitacion de la conduccion, sindrome de Wolf-Parkinson-White) (tasa media
anual de 0,5 casos/millébn), 3 por enfermedad de Raynaud (enfermedad,
fendbmeno o gangrena de Raynaud) , y uno de cada una de las siguientes
patologias: fibrosis endomiocardica, miocardiopatia oscura de Africa
(enfermedad de Becker) y sindrome de Budd Chiari.

La distribucién por género en los casos de hipertension pulmonar primaria es
similar en ambos sexos. Hay una predominancia de fallecimientos en mujeres en el
caso de excitacion auriculoventricular anémala y de enfermedad de Raynaud. Lo
contrario sucede en el caso de la tromboangeitis obliterante y los otros trastornos
especificados de arterias y arteriolas. Por edades, casi todos los fallecimientos de
este grupo se localizan en personas mayores de 64 afios de edad. Asi, la edad
media de los fallecidos por hipertensién pulmonar primaria fue de 57 afios (DE:
22), en la fibrosis endomiocardica de 70 afios, en la excitacidon auriculoventricular

Mortalidad por Enfermedades Raras en ambos sexos. Asturias, 1987-1998.
ENFERMEDADES SISTEMA CIRCULATORIO . Tasas del periodo por millon de habitantes.
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andmala de 75 afios (DE: 18), en la enfermedad de Raynaud de 78 afios al igual
que para otros trastornos especificados de arterias y arteriolas, siendo de 77 afos
para la tromboangeitis obliterante. Solo se escapa de este patron la muerte
sucedida a causa de miocardipatia oscura de Africa que sucedié cuando tenia 35
afnos de edad.

En el periodo a estudio no se han registrado fallecimientos en Asturias a
causa de las patologias consideradas Ehfermedad Rara como Corea reumatica
(incluye Corea de Sydenham, con o sin afeccién cardiaca), Miocarditis
idiomatica, Fibroelastosis Endocardica, Sindrome de robo de la subclavia,
Enfermedad de Moyamoya, Angeitis por hipersensibilidad no especificada,
Otras angeitis por hipersensibilidad especificadas, Telangiectasia
Hemorragica Hereditaria.

41



En los ultimos afios, por su parte, ha descendido el niUmero de fallecidos por
tromboangeitis obliterante en un 88%. Por el contrario los otros trastornos
especificos de arterias y arteriolas se han incrementado en un 600%.
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ENFERMEDADES RARAS DEL APARATO
RESPIRATORIO:

En esta clasificacion por aparatos, este es el que presenta una mayor tasa
de fallecimientos, si bien es derivada de la gran cantidad de defunciones atribuidas
a la silicosis. Esta, que es una enfermedad rara a nivel nacional, en Asturias tiene
una gran tasa de incidencia y como es una enfermedad que condiciona
considerablemente aparatos vitales, ocasiona dentro de sus enfermos un ndmero
elevado de fallecimientos, fundamentalmente en hombres.

De esta manera, en el periodo de estudio la silicosis (neumoconiosis debida
al talco, fibrosis silicética del pulmén, silicosis simple o complicada) ha ocasionado
un total de 412 fallecimientos (tasa media anual de 31,9 casos/millén), siguiéndole
a distancia sideral el resto de Enfermedades Raras de este aparato: cuatro
defunciones por alveolitis fibrosante idiopaticas (bloqueo alveolocapilar, fibrosis
pulmonar difusa idiopatica intersticial, sindrome de Hamman-Rich) con tasas media
anuales de 0,3 casos/millébn y un caso por cada una de estas enfermedades:
asbestosis, neumoconiosis por otro polvo inorganico (distinto de silice:
aluminosis pulmonar, beriliosis, estafnosis, fibrosis pulmonar debida a bauxita o
grafito y siderosis), y otras neumopatias alveolares y parietoalveolares
especificadas.

Por género, ya comentamos la gran disparidad de género en la mortalidad
por silicosis (409 hombres frente a 3 mujeres, 99,3% de las defunciones fueron
hombres) dado el gran componente laboral de esta patologia. Igual sucede en otras
ER del aparato respiratorio con situaciones de exposicion laboral (asbestosis,
neumoconiosis por otro polvo inorganico y otras neuropatias alveolares y
parietoalveolares especificadas). Sin embargo, en las alveolitis fibrosante
idiomaticas la predominancia se invierte y hay considerablemente mas mujeres que
hombres fallecidas por esta patologia. Por edades, la mayoria de los casos fallecen
en edades mayores de 64 afios, sin embargo, en el caso de la silicosis hay también
muchos fallecidos en edades de 45-64 afios (tasa especifica cl periodo de 366
casos/millén) siendo, también, mayor en mayores de 64 afios (tasa especifica de
1.595 casos/millén). Las edades medias de los fallecidos ha sido de 72 afios (DE:
10) en difuntos por silicosis, 74 afios en alveolitos fibrosante idio patica, y 90 afios y
62 afos tenian los fallecidos por otras neuropatias alveolares y parietoalveolares
especificas y por neumoconiosis por otro polvo inorganico, respectivamente. Las

Mortalidad por Enfermedades Raras en ambos sexos. Asturias, 1987-1998. ENFERMEDADES

APARATO RESPIRATORIO . Tasas del periodo por millon de habitantes. Eje Y1 semilogaritmico.
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defunciones por silicosis han descendido en un 40% en los Ultimos afios.

En el periodo a estudio no se han registrado fallecimientos en Asturias a

causa de las patologias consideradas ER como Neumopatia por inhalacién de

otro tipo de polvo, Proteinosis Alveolar Pulmonar ni Hemosiderosis
Pulmonar lIdiomaéatica.
ENFERVMIEDADES DEL APARATO
CIES | CE10 |ocepipaTaDIn HOMBRES  |MUJERES  [TOTAL Media anual
ENFERMEDADES PULMONARES Casos 1 Tasa |casos  |Tasa Casos  |Tasa
501 Asbestosis 1 1,96| 0] 0,00 1] 0,93 0,1 0,08
502 Silicosis 409 803 ?J 3| 542 412] 383,12 343 31,93]
503 Neumoconiosis por otro polvo inorganico 1 1,96 0] 0,00 1] 0,93 0,1 0,08
504 Neumopatia por inhalacion de otro tipo de polvo 0 0.00 o] 0.00 o) 0,00 0.0 0,00
516.0 Proteinosis Alveolar Pulmonar 0 0,00 0] 0,00 0| 0,00} 0,0 0,00
516.1 Hemosiderosis Pulmonar Idiopética 0 0,00 0] 0,00 0 0,00] 0,0 0,00
516.3 Alveolitis fibrosante idiopatica 1 1,96 3] 5,42 4 3,72 0,3 0,31
516.8 Otras neumopatias alveolares y parietoalveolares especificadas
1 1,96 0] 0,00 1 0,93 0,1 0,08




ENFERMEDADES RARAS DEL APARATO
DIGESTIVO:

En esta clasificacion por aparatos, presenta también una tasa alta de
fallecimientos, fundamentalmente a expensas de las 49 defunciones por colitis
ulcerosa (colitis, enteritis, enterocolitis, ileocolitis, proctitis y rectosigmoiditis
ulcerativa crénica, ademas de megacolon téxico y seudopoliposis de colon) (tasa
media anual de 3,8 casos/millon), ademéas de 28 casos de defuncién por
enfermedad de Crohn (tasa media de 2,1 casos/millén), 8 defunciones por
gastritis atréfica (tasa media anual de 0,6 casos/millbn) y 6 por acalasia y
cardioespasmo (tasa media anual de 0,5 casos/millébn). A su vez, hubo dos
defunciones por sindrome de Mallory West (sindrome de laceracién y hemorragia
gastroesofagica) y una defuncién por hipertrofia de mucosa gastrica.

Hay una predominancia de mujeres entre los casos de enfermedad de Crohn
(17 vs 11 en hombres), al contrario que en la colitis ulcerosa (27 hombres vs 22
mujeres) siendo en las de defunciones por gastritis atréfica mas frecuente en
hombres que en mujeres. Por edades en todas estas enfermedades los fallecidos
tenian edades avanzadas (mas de 64 afios) con edades medias al fallecimiento de
70 anos (enfermedad de Crohn), 80 afios (colitis ulcerosa), y gastritis atréfica, 67
afios la hiperplasia de mucosa géstrica, 61 la acalasia y cardioespasmo y 56 afios el
sindrome de Mallory West.

No hubo en el periodo casos de fallecimientos por esprue tropical.

Mortalidad por Enfermedades Raras en ambos sexos. Asturias, 1987-1998.

ENFERMEDADES APARATO DIGESTIVO . Tasas del periodo por millon de habitantes.
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CIE9 cE10 (ENFERMEDADES DEL APARATO DIGESTIVO HOMBRES MUJERES TOTAL Media anual

ENFERMEDADES DEL APARATO DIGESTIVO Casos TasalCasos asa |Casos Tasa Casos asa
555 Enfermedad de Crohn 0 0,00 0] 0,00 0| 0,00 0,0 0,00
555.0 0 0,00 1] 1,81 1] 0,93 0,1 0,08
555.1 1 1,96 0] 0,00 1 0,93 0,1 0,08
555.2 0 0.00 1] 181 1 0,93 01 0.08
555.9 10 19.64/ 15] 27.09] 25 23,25 21 194
556 Colitis ulcerosa 0 0.00 ol 0.00 0 0,00 0.0 0.00
556.0| 27 53.03 22] 39.73 49 45,57 41 3.80
556.1] 0 0.00 0] 0.00| 0 0,00 0.0 0.00
556.2] 0 0.00 0] 0.00| 0 0,00 00 0.00
556.3] 0 0.00 0] 0.00| 0 0,00 00 0.00
556.4] 0 0.00 0] 0.00| 0 0.00 00 0.00
556.5] 0 0.00 0] 0.00| 0 0,00 00 0.00
556.6) 0 0.00 0] 0.00| 0 0.00 00 0.00
556.8] 0 0.00 0] 0.00| 0 0,00 00 0.00
556.9| 0 0,00 0] 0,00 0 0,00 0,0 0,00
530.0 K220 |Acalasiay cardioespasmo 3 5,89 3] 542 6 558 05 0,46
530.7 Sindrome de Mallory Weiss 1 1,96 1] 1,81 2 1,86 0,2 0,15
579.1 Esprue Tropical 0 0.00 ol 0.00 0 0.00 00 0.00
535.1 Gastritis atréfica 6 11,78 2| 3,61 8| 7.44 0,7 0,62
535.2 Hipertrofia de mucosa gastrica 1 1,96 o] 0,00 1 0,93 0,1 0,08
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ENFERMEDADES RARAS DEL APARATO

GENITOURINARIO:

En esta clasificacion por aparatos,

presenta también una tasa baja de

fallecimientos. Solo hay 3 patologias consideradas ER en problemas renales que
lesiones patolégicas no
especificadas del rifidn (tasa media anual de 1 caso/millén), 2 por nefritis y
neuropatia no especificada como aguda ni crénica con otra lesién renal y
una con lesién de glomerulonefritis membranoproliferativa.

hayan generado fallecimientos:

14 defunciones por

Los casos tienen distribuciéon similar en ambos sexos.

No hubo en el periodo casos de fallecimientos por Glomerulonefritis

cronica (Glomerulonefritis crénica proliferativa, Glomerulonefritis crénica

membranosa,

Glomerulonefritis

cronica

membranoproliferativa,

Glomerulonefritis progresiva de evolucién rapida, Glomerulonefritis con
otra lesion renal), Glomerulonefritis crénica con lesién no especificada,
Nefritis y nefropatia no especificada como aguda ni crénica (Con lesidon de
glomerulonefritis
membranosa, Con lesidon de glomerulonefritis membranoproliferativa, Con
lesion de glomerulonefritis progresiva de evolucion rapida, Con lesion de
necrosis de la corteza renal, Con lesion de necrosis de la médula renal, Con
otra lesion renal), Con lesidon patologica no especificada del rifién. Ni de
Otros trastornos del aparato urinario:
Insipida Nefrogénica, Otra obstruccion uretérica (Fibrosis Retroperitoneal
idiopatica), Cistitis Intersticial crénica, Trigonitos.

glomerulonefritis

proliferativa, Con

lesion

de

Osteodistrofia

ren

al,

Diabetes

CIE9 CIE 10 ENFERMEDADES DEL APARATO
GENITOURINARIO HOMBRES MUJERES _lTOTAL Mediia anual
Glomerulonefritis cronica Casos Tasa|Casos Tasa Casos Tasa Casos [Tasa
582.0 Glomerulonefritis crénica proliferativa 0 0,00 O] 0,00 o) 0,00 00 0,00
582.1 Glomerulonefritis crénica membranosa 0 0,00, 0] 0,00 o] 0,00 0,0 0,00
582.2 Glomerulonefritis crénica membranoproliferativa 0 0,00 O] 0,00 o) 0,00 00 0,00
582.4 Glomerulonefritis progresiva de evolucidn rapida 0 0,00, 0] 0,00 o] 0,00 0,0 0,00
582.8 Glomerulonefritis con otra lesidn renal 0 0,00} o] 0.00 o) 0,00 00 0,00
582.81] 0 0,00 0] 0,00 0 0,00 0,0 0,00
582.891 0 0,00 0] 0,00 0 0,00 0.0 0,00
582.9 Glomerulonefritis crénica con lesién no especificada 0 0,00, 0] 0,00 o] 0,00 0,0 0,00
HOMBRE! MUJERES TOTAL Media anual
Nefritis y nefropatia no especificada como aguda ni cronica
Casos TasalCasos |Tasa YCasos  Tasa  JCasos frasa |
583.0 Con lesién de glomerulonefritis proliferativa 0 0,00) ol 0.00| 0 0,00 0.0 0,00
583.1 Con lesién de glomerulonefritis membranosa 0 0.00| ol 0.00| o) 0,00 0.0 0.00
583.2 Con lesién de glomerulonefritis membranoproliferativa 1 1.96! ol 0.00 1] 0,93 0.1 0.08
583.4 Con lesién de glomerulonefritis progresiva de evolucién rapida
0 0,00 0] 0,00 0 0,00 0.0 0,00
583.6 Con lesion de necrosis de la corteza renal 0 0,00 0] 0,00 0l 0,00 0,0 0,00
583.7 Con lesion de necrosis de la médula renal 0 0,00 0] _0.00 o) 0,00 0.0 0,00
583.8 Con otra lesion renal 1 1,96 1] 1,81 2| 1,86 0,2 0,15
583.81) 0 0,00 0] 0,00 0 0,00 00 0,00
583.89 0 0,00 0] 0,00 0 0,00 0,0 0,00
583.9 Con lesién patologica no especificada del rifién 8 15,71 6] 10,83 14 13,02 12 1,08
HOMBRE:! MUJERES TOTAL Media anual
OTROS TRASTORNOS DEL APARATO URINARIO Casos Tasa|Casos Tasa Casos Tasa Casos Tasa
588.0 Osteodistrofia renal 0 0.00 o] 0.00 0 0,00 00 0,00
588.1 Diabetes Insipida Nefrogénica o 0.00 ol o000 0 000 00 0,00
593.4 Otra obstruccién ureterica (Fibrosis Retroperitoneal idiopatica) 0 0.00 ol 000 0 0.00 00 0.00
595.1 N301 Cistitis Intersticial cronica 0 0,00 o] 0,00 0| 0,00 0,0 0,00
595.3 Trigonitis 0 0,00 0] 0.00 0 0,00 00 0,00
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ENFERMEDADES RARAS DE PIEL Y TEJIDO
SUCUTANEO:

En esta clasificacion por aparatos, presenta también una tasa bastante baja

de fallecimientos. Han fallecido de estas patologias en el periodo de estudio cuatro
personas de eritema multiforme (eritema iris, eritema multiforme, herpes iris,
necrolisis epidérmica toxica, sindrome de Stevens-Johnson) que da una tasa media

anual

de 0,3 casos/millon.

También hay dos defunciones por escleroderma

circunscrita (dermatoesclerosis y escleroderma localizada, liquen escleroso y

atréfico y morfea) y uno por pénfigo (pénfigo eritematoso, foliaceo, maligno,
vegetante y vulgar).

Por género, hay mayor representacion de hombres (tres) que de mujeres en

los fallecimientos por eritema multiforme. Los fallecimientos por escleroderma
circunscrita y por pénfigo sucedieron todos ellos en mujeres. Por edades, el
fallecimiento por pénfigo sucedié en una mujer de 89 afios de edad, la edad media
de los fallecidos en eritema multiforme fue de 52 afios y en el escleroderma
circunscrito de 59 afios.

En el periodo a estudio no se han registrado fallecimientos en Asturias a

causa de las patologias consideradas ER como Dermatitis pustular subcorneal,
Enfermedad

penfigoide,

Penfigoide  Mucoso

Benigno,

Parapsoriasis, Pitirasis Rubra Pilaris, Liquen
adquirido, Acantosis Nigricans Adquirida, Otras enfermedades hipertroéficas
atroficas de la piel especificadas, ni Enfermedad de Fox Fordyce.

Plano,

de
Queratoderma

Ritter,

CIE9 CIE 10 ENFERMEDADES DE PIEL Y TEJIDO

SUBCUTANEO HOMBRES MUJERES __|TOTAL [Media anual

Dermatosis bullosa Casos Tasa|Casos |Tasa |Casos Tasa Casos _|Tasa
694.1 L131 [Dermatitis pustular subcorneal 0 0.00 ol _0.00 0| 0,00 0.0 0.00
694.4 L100 |Penfigo 0 0.00 ] 181 1 0,93 01 0.08
694.5 L120 [Penfigoide 0 0.00 0] _0.00| 0 0,00 00 0.00
694.6 L121 |Penfigoide Mucoso Benigno 0 0,00 ol 0.00| 0 0,00 0.0 0,00
694.60) 0 0.00 0] _0.00| 0 0.00 00 0.00
694.61] 0 0.00 0] _0.00 0] 0.00 0.0 0.00

HOMBRES MUJERES TOTAL Media anual

OTROS TRASTORNOS DE LA PIEL Casos TasalCasos  ITasa  Icaso Iasa Casos Tasa
695.1 L510 |Eritema multiforme 3 5.89 1] 181 4 372 03 031
695.81 L00 Enfermedad de Ritter 0 0.00 ol _0.00 0 0.00 00 0.00
696.2 Parapsoriasis 0 0,00 0|l 0,00 0| 0.00 0.0 0,00
696.4 Pitirasis Rubra Pilaris 0 0,00 0] 0,00 0 0,00 0,0 0,00
697.0 Liguen Plano 0 0,00 0] 0,00 0 0,00 0,0 0,00
701.0 Escleroderma circunscrita 0 0,00 2] 3,61 2 1,86 0,2 0,15
701.1 Queratoderma adquirido 0 0,00 0] 0,00 0 0,00 0,0 0,00
701.2 Acantosis Nigricans Adquirida 0 0,00 0] 0,00 0 0,00 0,0 0,00
701.8 Otras enfermedades hipertréficas atréficas de la piel especificadas 0 0.00 ol 000 0 0.00 00 0.00
705.82 Fox Fordyce, Enfermedad de 0 0,00 o] 0,00 0| 0,00 0,0 0,00
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Mortalidad por Enfermedades Raras en ambos sexos. Asturias, 1987-1998.
. Tasas del periodo por millon de habitantes.

ENFERMEDADES DE PIELY TEJIDO SUCTUANEO
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ENFERMEDADES RARAS DEL SISTEMA
OSTEOMIOARTICUIL AR:

En esta clasificacién por aparatos, presenta también una tasa bastante baja
de fallecimientos. Han fallecido dentro del grupo de artropatias de este apartado
veinte personas por espondilitis anquilosante (artritis reumatoide de la columna
vertebral, espondilitis anquilopoyética) con una tasa media anual de 1,6
casos/milléon). Estos casos sucedieron ligeramente méas en mujeres (tasa del
periodo de 20 casos/millon frente a una tasa de 18 en hombres). La edad media al
fallecimiento en estos casos fue de 68 afios (DE: 14).

En el periodo a estudio no se han registrado fallecimientos en Asturias a
causa de las patologias consideradas ER como Sindrome de Felty, Artritis
reumatoide juvenil, Entesopatia vertebral, Hiperostosis anquilosante
vertebral, Enfermedad de Kaschin-Beck, Sinovitis Vellonodular vy
Reumatismo Palindrémico.

Mortalidad por Enfermedades Raras en ambos sexos. Asturias, 1987-1998.

ENFERMEDADES DELSISTEMA OSTEOMIOARTICULAR . Tasas del periodo por millon de habitantes.
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En el grupo de osteocondropatias, fallecieron dos personas de
osteocondrosis juvenil de cadera y pelvis (tasa media anual de 0,15
casos/millén), que eran los dos hombres y cuya edad media al fallecimiento fue de
70 afios (DE:13).

En el periodo a estudio no se han registrado fallecimientos en Asturias a causa de
las patologias consideradas ER como Osteocondrosis juvenil vertebral,
Osteocondrosis juvenil de extremidad superior, Osteocondrosis juvenil de
extremidad inferior salvo pie, Osteocondrosis juvenil del pie ni de
Osteocondritis disecante.

Por su parte, en el grupo de las otras enfermedades osteomioarticulares,
hubo 8 fallecimientos por osteitis deformante sin mencién de tumor 6seo
(enfermedad de Paget) con tasa media anual de 0,6 casos/millébn, y un
fallecimiento por enfermedad de Klippel (sindrome osteomioarticular que afecta a
la regioén cervical) y otros por algoneurodistrofia.
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Por género, se reparten muy similarmente los fallecimientos. Por edades,
tienen casi todos los casos una edad avanzada en el momento del fallecimiento,
siendo mas alta en la algoneurodistrofia (89 afios), seguida de la osteitis
deformante sin mencién de tumor 6seo (82 afos) y de la enfermedad de Kippel (75
anos).

CIE9 CIE 10 ENFERMEDADES DEL SISTEMA
OSTEOMIOARTICULAR Y TEJIDO CONECTIVO |HoMBRES MUJERES  |TOTAL Media anual
ENFERMEDADES DIFUSAS DEL TEJIDO CONECTIVO Casos TasalCasos ITasa 1Casos Tasa Casos asa
710.0 M320 |Lupus Eritematoso Sistémico 7 13,75 41] 74,04 48 44,64 4,0 3,72
710.1 M340 |Esclerosis sistémica 12 23,57, 13| 23.48] 25| 2325 21 194
710.2 M350 |Sindrome de Sjogren Primario 2 3,93 0] 0,00 2| 1,86 0,2 0,15
710.3 M330__|Dermatomiositis 0 0,00 3| 542 3 2,79 03 0,23
710.4 M332 | Polimiositis 6 11,78 6] 10,83 12| 11,16 1,0 0,93
710.5 Sindrome del Aceite Téxico 0 0,00} 0] 0,00 o) 0,00 0,0 0,00
710.8 M355 |Otras enfermedades difusas de tejido conectivo especificadas
1 1,96 1] 181 2 186 0.2 0,15
710.9 M359 |Enfermedad difusa del tejido conectivo NE 2 3,93 6] 10,83] 8| 7,44 0,7 0,62
HOMBRES IMUJERFS TOTAL Mediaanual |
ARTROPATIAS Casos I Tasa lcasos  7asa Casos  [Tasa
714.1 Felty, Sindrome de 0 0,00) 0] 0,00 0 0,00 0,0 0,00
714.30 M08 Artritis reumatoide juvenil 0 0,00 0] 0,00 0 0,00 0.0 0,00
720.0 Espondilitis Anquilosante 9 17,68 11] 19,86 20| 18,60 17 1,55
720.1 Entesopatia vertebral 0 0,00 0] 0,00 0 0,00 0.0 0,00
721.6 M481 |Hiperostosis anquilosante vertebral 0 0,00 0] 0,00 o] 0,00 0,0 0,00
716.00 Enfermedad de Kaschin-Beck 0 0,00 0] 0,00 0| 0,00 0.0 0,00
719.20 Sinovitis Vellonodular 0 0,00 0] 0,00 (o) 0,00 0,0 0,00
719.30 Reumatismo Palindrémico 0 0,00] 0] 0.00 o) 0,00 00 0,00
HOMBRES IMusERES  |TOTAL Media anual |
Osteocondropatias Casos T [TasalCaso. Tasa Casos Tasa
732.0 M420 |Osteocondrosis juvenil vertebral 0 0.00 0| 0.00| 0 0.00 0.0 0.00
732.1 M911 |Osteocondrosis juvenil de caderay pelvis 2 3,93 o]l 0.00 2| 1.86 0.2 0,15
732.3 M922 |Osteocondrosis juvenil de extremidad superior 0 0,00) 0] 0,00 0 0,00 0,0 0,00
732.4 M92 Osteocondrosis juvenil de extremidad inferior salvo pie 0 0,00 0] 0,00 0 0,00 0,0 0,00
732.5 Osteocondrosis juvenil del pie 0 0,00) 0] 0,00 0 0,00 0,0 0,00
732.7 M932 |Osteocondritis disecante 0 0,00 0] 0,00 0| 0,00 0,0 0,00
HOMBRES MUJERES TOTAL Media anual
OTRAS ENFERMEDADES OSTEOMIOARTICULARES Casos TasalCasos  ITasa  Icaso Iasa Casos Tasa
723.8 Enfermedad de Klippel 1 1,96 0] 0,00 1 0,93 0.1 0,08
728.11 Miositis Osificante Progresiva 0 0,00 0] 0,00 0 0,00 0,0 0,00
731.0 Osteitis deformante sin mencién de tumor 6seo (Enf. de Paget) 4 7.86 4 722 8 744 0.7 0.62
733.6 M940 |Enfermedad de Tietze 0 0,00 0| 0,00 0 0,00 0,0 0,00
733.7 M890 |Algoneurodistrofia 0 0,00 1] 181 1 0,93 01 0,08
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ENFERMEDADES RARAS DEL TEJIDO
CONECTIVO:

En esta clasificaciébn por aparatos, presenta también una tasa media de
fallecimientos por estas enfermedades raras. Han fallecido de estas patologias en el
periodo de estudio en Asturias, 48 persona de Lupus eritematoso sistémico con
tasas medias anuales de 3,7 casos/millén, 25 personas de esclerosis sistémica o
esclerodermia (escleroderma generalizado) (tasa media anual de 1,9
casos/millén), 12 por polimiositis (tasa media anual de 0,9 casos/mill6n), 8 por
enfermedad difusa del tejido conectivo no especificada (tasa media anual de
0,6 casos/millén), tres por dermatomiositis (polimiositis que afecta a la piel), dos
por sindrome de Sjogrem primario (queratoconjuntivitis seca y sindrome de
Sjogrem) y el mismo numero por otras enfermedades difusas del tejido
conectivo especificadas.

Por género, existe una gran predominancia de casos en mujeres en el caso
de Lupus eritematoso sistémico (tasa del periodo de 74 casos/milldbn en mujeres
frente a solo de 13,7 en hombres), asi como en enfermedad difusa del tejido
conjuntivo no especificada (seis mujeres frente a dos hombres) y en
dermatomiositis donde todas las personas fallecidas fueron mujeres. El (nico
proceso con predominancia masculina en los fallecimientos fue el sindrome de
Sjogrem primario (todos los fallecidos fueron hombres).

Por edades, las tasas medias al fallecimiento se sitian siempre por encima de los
50 anos de edad. Las personas fallecidas (fundamentalmente mujeres) por lupus

Mortalidad por Enfermedades Raras en ambos sexos. Asturias, 1987-1998.
Tasas del periodo por millon de habitantes. ENFERMEDADES DE TEJIDO CONECTIVO
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eritematoso sistémico tiene edades mas joévenes que el resto de patologias del
tejido conectivo: 58 afos (DE:19). Las edades medias al fallecimiento fueron de 75
afios (DE: 6) en otras enfermedades difusas del tejido conectivo especificadas, de
73 afios (DE:4) en el sindrome de Sjogrem primario, de 72 afios en las
enfermedades difusas del tejido conectivo no especificadas, de 69 afios (DE:9) en
la dermatomiositis, de 68 afios en la polimiositis (DE:14) y de 64 afios en la
esclerosis sistémica (DE: 14).

No hubo fallecimientos en el periodo de casos de enfermedades raras del
tejido conectivo de sindrome de aceite toxico.
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ENFERMEDADES RARAS CONGENITAS Y
PERINATALES:

En esta clasificacion aun teniendo en cuenta que un porcentaje considerable
de la mortalidad perinatal no llega a registrarse o cuando se hace, a veces, se hace
inadecuadamente, hemos decidido incluirlo porque representa una fraccion
considerable de fallecimientos por enfermedades raras y al objeto de intentar al
menos aproximarnos a su distribucion en nuestro medio. El analisis se hara por
aparatos en las alteraciones congénitas y por las propias patologias en las
alteraciones funcionales perinatales. Como la mayoria de estos procesos producen
el fallecimiento en el primer afio de vida ademéas de las tasas anuales medias en
relacion al conjunto de la poblacion total asturiana procederemos a calcular la tasa
por cien mil en relacion al total de nacimientos vivos sucedidos en Asturias en dicho
periodo de estudio (1987-1998).

En el grupo de enfermedades del sistema nervioso, fallecieron en el
periodo de estudio 15 personas por espina bifida (excluia la espina bifida oculta e
incluia la espina bifida con hidrocefalia (sindrome de Arnold-Chiari) y la que no
tiene hidrocefalia (abierta, hidromeningocele, meningocele, meningomielocele,
mielocele, mielocistocele, raquisquisis, siringomielocele) con tasa medias anuales
poblacionales de 1,2 casos/millbn y tasas de 17/100.000 RN vivos. También, lo
hicieron 7 personas por anencefalia (acrania, amielencefalia, hemiencefalia y
hemicefalia) (tasa media anual de 0,54 casos/millén, tasa de 7,9/100.000 RN
vivos), 10 por otras anomalias de la médula espinal (amielia, anomalia
congénita de meninges espinales, atelomielia, desarrollo defectuosos de la cola de
caballo, hidromielia, hidrorraquis, hidroplasia y meilatelia) con tasas medias
anuales de 0,8 casos/millén (en este caso no calculamos la tasa por RN vivos dado
que la mayoria de casos fallecen a edades altas de la vida), tres otras anomalias
del sistema nervioso (agenesia de nervio, desplazamiento de plexo braquial,
disautonomia familiar) (tasa de 3,4/100.000 RN vivos), tres por microcefalia
(micrencefalia, hidromicrocefalia) y una por reduccién del encéfalo (por
agenesia, aplasia, ausencia o hipoplasia y agiria, arrinencefalia y microgiria) asi
como otro por otras anomalias del encéfalo (anomalias multiples, lisencefalia,
macrogiria, megalencefalia, porencefalia, quiste congénito cerebral o ulegiria) tasas
en ambos casos de 1,1/100.000 RN vivos.

De los casos hay una predominancia de género femenino en los
fallecimientos de anencefalia (tasas de 11,8 casos/100.000 RN vivos en mujeres y
de 8,7 en hombres), mientras que hay predominancia en hombres en otras
anomalias de médula espinal y en espina bifida (tasa de 23,9 casos/100.000 RN
por 9,4 de las mujeres). En relacién a otras anomalias de médula espinal es el
Unico proceso de este grupo que fallecen a edades altas de la vida con una edad
media al fallecimiento de 80 afios (DE:5) asi como otras anomalias del encéfalo
(edad media: 35 afios). El resto tiene edades medias al fallecimiento muy bajas
(menores de un afio o en edades infantiles).a

No hubo fallecimientos en el periodo de casos de enfermedades raras
congénitas del sistema nerviosos de encefalocele.

En los grupos de enfermedades raras congénitas del oido y del ojo no
hubo fallecimientos en el periodo.
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En el grupo de enfermedades raras del aparato circulatorio, fallecieron
52 personas por otras alteraciones congénitas del corazén (tasa media anual
de 4 casos/millobn y tasa de 58,8 fallecimientos/100.000 RN vivos., 14 por
alteraciones congénitas del tabique auricular (ostium secundum, foramen
ovale patente o peristente) (tasa media anual de 1 caso/millobn y tasa de
15,8/100.000 RN vivos), siete por Tetralogia de Fallot (tasa media anual de 0,5
casos/millbn y tasa de 7,9/100.000 RN vivos), cinco por comunicacién
interventricular (complejo de Eisenmerger, comunicacion de VI con AD, defecto
de Reborde, defecto del tabique interventricular, enfermedad de Roger) con tasas
medias anuales de 0,4 casos/millén y tasas de 5,6/100.000 RN vivos, y 4 fallecidos
por alteracidn congénita de arteria pulmonar (agenesia, anomalia, atresia,
estenosis, hipoplasia) con tasas media anuales de 0,3 casos/millén y tasas de
4,5/100.000 RN vivos. Ademaés, fallecieron dos personas por trasposicion de
grandes vasos (dextrotransposicion de la aorta, origen de los dos grandes vasos
en el VD, sindrome de Taussig-Bing), una por anomalia congénita de tronco
arterioso (ausencia tabique, comunicaciébn anormal, defecto septal adrtico,
persistencia del tronco arterioso), otra por atresia y estenosis triclUspide
congénitas, otra por insuficiencia aodrtica (insuficiencia adrtica congénita y
valvula adrtica bicuspide), ademas de un fallecimiento por hipoplasia de cor
izquierdo (atresia o hipoplasia de la valvula u orificio de la aorta con hipoplasia de
la aorta ascendente y desarrollo defectuoso del VI con atresia de la valvula mitral),
otro por coartacién congénita de aorta (e interrupcién del cayado de la aorta) y
otro por alteracidon congénita de grandes venas (anomalia, ausencia y estenosis
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congénita, conexidon andmala de la vena pulmonar, persistencia de la vena cardinal
posterior izquierda y de la cava superior izquierda).

Por género hay predominancia masculina en las defunciones por trasposicion
de grandes vasos (todos hombres), al igual que en la comunicacion interventricular,
habiendo, por el contrario, mayor predominancia femenina en el caso de la
tetralogia de Fallot (cinco mujeres por 2 hombres) y las alteraciones congénitas de
tabique auricular, asi como las alteraciones congénitas de arteria pulmonar. Como
ya se indicé la mayoria de estas defunciones suceden en edades tempranas de la
vida si bien la edad media en defunciones por alteraciones del tronco arterioso es
de 73 afios, las de la comunicacién interventricular de 55 afos, las de coartacion de
aorta 43 afos, y las de tetralogia de Fallot de 21 afios, ventriculo comun de 27
afnos, atresia y estenosis tricUspide de 35 afios asi como alteracion de arteria
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CiE9 | cE10 [ENFERMEDADES CONGENITAS HOMBRES MUJERES __|TOTAL Media anual
SISTEMA NERVIOSO Casos Tasalcasos  ITasa |caso Tasa  lcasos  rasa
740 Anencefalia 2 3.93 5] _9.03 7 6.51 06 0.54
741 Espinabifida 11 21,60 4] 7.22 15 1395 13 1,16
742.0 Encefalocele 0 0.00 0] 0.00 0 0.00 0.0 0.00
742.1 Microcefalia 2 3,93 1] 1,81 3| 2,79 0,3 0,23
742.2 Reduccién de encefalo 1 1,96 o] 0.00 1 093 01 0,08
742.4 Otras anomalias del encefalo 0 0,00 1] 1,81 1 0,93 0,1 0,08
742.5 Otras anomalias de medula espinal 9 17,68 1] 181 10 9.30 08 0,77
742.8-9 Otras anomalias del S.Nervioso 1 1,96 2| 3,61 3| 2,79 0.3 0,23
0QJO
743.0 Anoftalmia 0 0,00 0] 0,00 0 0,00 0,0 0,00
743.1 Microftalmia 0 0,00 0] 0,00 0 0,00 00 0,00
743.2 Buftalmia 0 0,00 0] 0,00 0 0,00 0,0 0,00
743.3 Catarata congenitay cristalino 0 0,00 0] 0,00 0 0,00 00 0,00
743.4 Coloboma y alt segmentos anteriores 0 0,00 0] 0,00 0| 0,00 0,0 0,00
743.5 Alt segmento posterior 0 0,00, 0] 0,00 0 0,00 0,0 0,00
743.6 Alt parpados, lacrimales y orbita 0 0.00 ol 0.00 0| 0,00 0.0 0.00
743.8-9 Otras anomalias del ojo 0 0,00 ol 0.00 0 0,00 00 0.00
OIDO
744.0 Alt oido con deterioro de audicion 0 0,00 ol 0.00 0| 0,00 0.0 0,00
744.1 Oreja supernumeraria 0 0,00 o] 000 0 0,00 0.0 0.00
744.2-4 Otras alt oido 0 0.00 0] 0.00 0 0.00 0.0 0.00
774.5-8-9 Alteraciones cuello o cara (otras) 0 0.00 0] 0.00 0 0,00 0.0 0.00
APARATO CIRCULATORIO
745.0 Tronco arterioso 0 0.00 1] 181 1 093 0.1 0.08
745.1 Trasposicion grandes vasos 2 3.93| O] 0,00 2) 1,86 02 0.15
745.2 Tetralogia de Fallot 2 3,93 5] 9,03 7| 6,561 0,6 0,54
745.3 Ventriculo comun 0 0,00 o] 0.00 0 0,00 00 0.00
745.4 Comunicacion intreventricular 5 9,82 0] 0,00 5| 4,65 0,4 0,39
745.5 Alt tabigue auricular 3 5,89 11] 1986 14 13,02 12 1,08
745.6 alt eminencias endocardicas 0 0,00 0] 0,00 0| 0,00 0,0 0,00
745.7 Cor biloculare 0 0,00 0] 0,00 0 0,00 0.0 0,00
745.9 Defectos cierre septal 0 0,00 0] 0,00 0| 0,00 0,0 0,00
746.0 Alt. valvula pulmonar 0 0,00 0] 0,00 0 0,00 00 0.00
746.1 Atresia y estenosis tricuspide 1 1,96 0] 0,00 1 0,93 0,1 0,08
7462 Anomalia de Ebstein 0 0,00 0] 0,00 0 0,00 0.0 0,00
746,3 Estenosis de aortica 0 0,00 0] 0,00 0| 0,00 0,0 0,00
746,4 Insuficiencia aortica 0 0,00 1] 1,81 1] 0,93 0,1 0,08
746.5 Estenosis mitral 0 0.00 0| 000 0 0,00 0.0 0.00
746.6 Insuficiencia mitral 0 0.00 ol 000 0 0,00 0.0 0.00
746.7 Hipoplasia cor izquierdo 0 0.00 1] 1.81 1 0,93 0.1 0.08
746.9 Otras alt corazon 27 53,03] 25] 4515 52| 4835 43 4,03
747.0 Persistencia ductus 0 0.00 ol 0.00 0| 0,00 0.0 0.00
7471 Coartacion de aorta 0 0.00] 1] 181 1 093 01 0.08
747.2 Otras alt aorta 0 0.00! 0l 0.00 0] 0.00 0.0 0.00
7473 Alt arteria pulmonar 1 1,96 3| 542 4 372 03 0.31
747.4 Alt grandes venas 0 0,00 1] 1,81 1 0,93 0,1 0,08
7475 Hipoplasia arteria umbilical 0 0,00 0] 0,00 0| 0,00 0,0 0,00
747.6 Alt sistema vascular periferico 0,00 0] 0,00 0| 0,00 0,0 0,00
7479 Otras anomalias sist circulatorio 0,00 o] 0.00 0 0,00 00 0.00
APARATO RESPIRATORIO
748.0 Atresia de coanas 0 0,00 0] 0,00 0 0,00 0,0 0,00
748,1 Otras alt nariz 0 0,00 0] 0,00 0 0,00 0,0 0,00
748.2 Velo congenito laringe 0 0,00 0] 0,00 0 0,00 00 0.00
748.3 Otras alt laringe, traquea y bronquios 0 0,00 0] 0,00 0| 0,00 0,0 0,00
7484 Pulmon guistico congenito 0 0,00 0] 0,00 0 0,00 00 0.00
748.5 Agenesia, displasia e hipoplasia pulmon 2 3,93 0] 0,00 2| 1,86 0,2 0,15
748.6 Otras alt congenitas pulmon 0 0,00 1] 1,81 1] 0,93 0,1 0,08
OTROS APARATOS
750 Alt congenitas aparato digestivo superior 1 1.96 1] 181 2 1,86 0.2 0.15
479 Fisura del paladar y labio leporino 0 0.00 ol 0.00 0| 0,00 0.0 0.00
751 Otras anomalias congenitas aparato digestivo 3 5.89 3| 5.42 6 5,58 0.5 0.46
752 Alt congenitas sistema genital 0 0,00 o]l 0.00 0 0,00 0.0 0,00
753 Alt congenitas sistema urinario 14 27,50 13| 23.48 271 2511 23 2,09
754 Alt congenitas sistema osteomuscular 1 196 1] 181 2 186 02 0.15
755 Alt congenitas de miembros (otras) 1 1.96 ol __0.00 1 093 01 0,08
756 Alt congenitas sistema osteomuscular (otras) 12 23,57 6] 10,83 18 16,74 15 139
757 Alt congenitas tegumento 1 1,96 1] 181 2| 1,86 0,2 0,15
758 Alt congenitas cromosomicas 19 37,32, 19| 34,31 38 35,34 3,2 2,94
759 Alt congenitas (otras) 36 70,70 25| 45,15 61] 56,72 5,1 4,73
pulmonar (22 afios). No hubo fallecimientos en el periodo de casos de

enfermedades raras congénitas del sistema circulatorio como Ventriculo comun,
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alteraciones de eminencias endocardicas, Cor biloculare, Defectos cierre
septal, Alteraciones de valvula pulmonar, Anomalia de Ebstein, Estenosis
de adrtica, Estenosis mitral, Insuficiencia mitral, Persistencia ductus, Otras
alteraciones de aorta, Hipoplasia arteria umbilical, Alteraciones del sistema
vascular periférico, y Otras anomalias del sistema circulatorio.

En el grupo de enfermedades raras del aparato respiratorio, solo hubo
fallecimientos en otras alteraciones congénitas del pulmdn (bonquiectasia
congénita), un caso, en una mujer de 6 afos y dos por agenesia, displasia e
hipoplasia del pulmdén (aplasia, ausencia, hipoplasia y secuestro del pulmén), en
dos hombres menores de 16 afios de edad.

Por su parte, en el grupo de enfermedades raras del aparato digestivo,
hubo un fallecimiento de una mujer por diverticulo de Meckel (o persistencia de
conducto onfalomesentérico y conducto vitelino), un hombre por enfermedad de
Hirschsprung y otros tratornos congénitos funcionales del colon
(aganglionosis, dilatacion congénita de colon, macrocolon, megacolon congénito),
un hombre y una mujer por otras anomalias del intestino (ano ectépico,
diverticulo congénito de colon, dolicocolon, duplicacibn de espécimen,
megaloapéndice, megaloduodeno, persistencia de cloaca o trasposicion de
espécimen) y un hombre por anomalias del higado, vesicula y conductos
biliares.

En el grupo de alteraciones congénitas del sistema genital no fallecié
ninguna persona.

Por su parte, en el grupo de enfermedades raras del sistema urinario,
hubo 27 fallecimientos: 25 de ellos por enfermedad quistica del rifidn (tasa
media anual de 2 casos/millon) en 13 hombres y 12 mujeres, uno en mujer por
anomalia obstructiva de pelvis renal y uréter y otro en hombre por extrofia
de vejiga.

En el grupo de alteraciones congénitas de sistema osteomuscular _esta
representado por dos fallecimientos (un hombre y otra mujer) a causa de
trastornos congénitos de columna vertebral (lordosis y escoliosis postural
congénita).

Hubo un fallecimiento atribuido dentro del grupo de alteraciones
congénitas de miembros en un hombre por el proceso de artrogriposis
multiple congénita.

En el grupo de otras alteraciones congénitas del sistema
osteomuscular hubo 18 fallecimientos: 7 (4 hombres y 3 mujeres) por
anomalias en el diafragma (ausencia o0 eventracion, asi como hernia
diafragmatica congénita), tres por anomalias de columna vertebral (ausencia
congénita de vértebra, deformidad congénita de la regidon lumbosacra, espina bifida
oculta, espondilolistesis congfienita, fusién concénita de columna, hemivértebra,
sindrome de KlippelFeil, vértebra supernumeraria), dos por anomalias 6seas de
craneo y cara (acrocefalia, ausencia de hueso de craneo, craneosinostosis,
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deformidad congénita de frente, enfermedad de Crouzon, fusion imperfecta de
craneo, hipertelorismo, oxicefalia, platibasis, trogonocefalia), uno por
condrodistrofia (acondroplasia, condrodistrofia fetal, discondroplasia, enfermedad
de Ollier), otro por osteodistrofia, otro por anomalia de pared abdominal y uno
por anomalia no especificada del sistema osteomuscular.

En el grupo de alteraciones congénitas del tegumento, hubo dos
fallecidos (un hombre y una mujer) a causa de otras anomalias especificadas
de la piel (apéndices supranumerarios de la piel congénitos, cicatriz, displasia
extodétmica, piquilodermia, epidermolisis ampollar, moniletrix, pelo nudos,
persistencia de lanugo congénito).

Por su parte en el grupo de las alteraciones congénitas cromosdémicas,
hubo 38 fallecimientos: 30 (16 hombres y 14 mujeres) por sindrome de Down
(traslocacion o trisomia 21 o 22) (tasa media anual de 2,4 casos/millén), 4 (2
hombres y 2 mujeres) por sindrome de Edwards (trisomia 18 y trisomia E3), y
un fallecimiento por cada una de estas patologias: sindrome de Patau (trisomia
13 o D1), traslocaciéon autosdmica equilibrada en individuo normal, otras
afecciones debidas a anomalias autondmicas y por otras afecciones debidas
a anomalias de los cromosomas sexuales.

En el apartado de otras alteraciones congénitas, hubo 61 fallecimientos
(36 en hombres y 25 en mujeres) con tasas medias anuales de 4,7 casos/millon:
35 por anomalias congénitas multiples, asi descritas (anomalias, deformidades,
monstruo SAIl) con tasas medias anuales de 2,8 por millébn, tasa de 39,7
€caso0s/100.000 RN vivos (23 casos en hombres y 12 en mujeres), 10 por otras
anomalias especificadas (monstruo Unico de tipo especificado y sindromes de
malformaciones congénitas que afectan a aparatos o sistemas mudaltiples) (5
hombres y 5 mujeres, tasa media anual de 0,8 casos/millon, tasa de 11,3
caso0s/100.000 RN vivos), 7 por anomalia congénita, sin especificacion, 6 por
esclerosis tuberosa (enfermedad de Bourneville, epiloia) con tasas medias
anuales de 0,5 casos/millén, tasa de 6,8 casos/100.000 RN vivos, y un caso por
cada una de estos procesos: anomalias congénitas en glandulas
suprarrenales, situs inversus (trasposicion de visceras abdominales, toracicas,
excluyendo la dextrocardia), otras hamartosis (sindrome de Peutz-Jeghers,
Sindrome de Sturge-Weber, sindrome de Von HippelLindau, excluyendo la
neurofibromatosis).

Otras afecciones originadas en el periodo perinatal:

Nos encontramos en este apartado con un fallecimiento en RN afectado
por_trastornos hipertensivos de la madre, 14 en RN __afectado por
complicaciones maternas del embarazo: cinco por embarazo multiple
(gemelar, triple, mellizo o tripleto) con tasas medias anuales de 0,4/millén y tasa
de 5,6 casos/100.000 RN vivos; cuatro por incompetencia de cuello uterino y
otros cuatro por ruptura prematura de membranas (tasa media anual de 0,3
casos/millén y tasa de 4,5 casos/100.000 RN vivos), ademas de un fallecimiento
por aborto espontaneo.

En el grupo de RN afectado por complicaciones de placenta, cordén o
membranas fallecieron 8 personas: cinco a causa de disfuncién, infarto o
insuficiencia de placenta (tasa de 5,7 casos/100.000 RN vivos), dos a causa de
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otras formas de desprendimiento y hemorragia placentarios (abruptio
placentae, desprendimiento prematuro, hemorragia accidental o preparto, lesion de
placenta debido a amniocentesis, cesarea o induccién quirdrgica, pérdida de sangre
materna o separacion prematura de placenta) y una a causa de placenta previa.

En el grupo de RN afectado por otras complicaciones del trabajo vy del
parto hubo un fallecimiento debido a parto con cesarea y otro a otras
complicaciones del trabajo y parto (anormalidad de tejidos blandos de pelvis
materna, induccién de trabajo de parto, operacion destructiva para facilitar el
parto).

En el apartado de trastornos relacionados con la corta duracion de la
gestacién vy con otra forma de bajo peso al nacer fallecieron 94 personas (tasa
media anual de 7,3 casos/mill6on y tasas de 106,6 casos/100.000 RN vivos): 62 lo
fueron por inmaturidad extrema (peso inferior a 1.000 gramos o edad
gestacional de menos de 28 semanas completas) con tasas medias anuales de 4,9
casos/millébn y de 70,3 casos/100.000 RN vivos; mientras que 31 lo fueron por
otros RN a pretérmino,

En el apartado de trastornos relacionados con la larga duraciéon de la
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gestacion y con peso elevado al nacer fallecié una persona a causa de RN
postérmino sin elevado peso para su edad gestacional (mas de 294 dias o de
42 semanas de gestacion).

Por su parte, en el grupo de traumatismo al nacer, fallecieron 4 personas,
todos ellos hombres, (tasa media anual de 0,3 casos/milléon y tasa de 8,7/100.000
RN vivos hombres) a causa hemorragia subdural y cerebral (desgarro tentorial,
hematoma subdural localizado, excluyendo la hemorragia intraventricular y la
subaracnoidea).

En el grupo de hipoxia intrauterina y asfixia al nacer fallecieron 23
personas (tasa media anual de 1,8 casos/millén y tasa de 26/100.000 RN vivos) a
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causa de asfixia al nacer no especificado en RN vivo (anoxia, asfixia e hipoxia)
en nueve personas (tasa media anual de 0,6 casos/millon y tasa de 10,2
casos/100.000 RN vivos), al igual que fallecieron nueve personas a causa de
sufrimiento fetal en RN vivo (idénticas tasas), dos por defuncion fetal por
asfixia o anoxia antes del inicio del trabajo del parto, dos por sufrimiento
fetal durante el trabajo del parto en RN vivo y uno por asfixia grave al nacer
(asfixia blanca).

Hubo 48 fallecimientos a causa de sindrome de dificultad respiratoria,
tasas media anual de 3,7 casos/millon y tasa de 54,4 casos/100.000 RN vivos,
siendo considerablemente mas frecuente en hombre (tasa del periodo de 63
casos/100.000 RN vivos hombres frente a solo de 44,8 en mujeres).

En el grupo de otras afectaciones respiratorias de feto y RN, hubo 31
fallecimientos (tasa media anual de 2,4/millén y tasa de 35,1 casos/100.000 RN
vivos): 10 por hemorragia pulmonar originada en periodo perinatal (tasa de
11,3 casos/100.000 RN vivos), 9 por neumonia congénita perinatal (tasa de
10,2 caso0s/100.000 RN vivos), cuatro por atelectasia primaria (inmaturidad
pulmonar) y otros cuatro por otros problemas respiratorios (ataque cianético,
dificultad respiratoria, episodios de apnea, falla respiratoria), asi como un caso de
cada uno de estos procesos: enfisema intersticial y afecciones afines, otra
atelectasia, taquipnea transitoria del RN y enfermedad respiratoria
crénica.

CIE9 ciel0 (ENFERMEDADES del PERIODO PERINATAL _ )
HOMBRES MUJERES TOTAL Media anual
SISTEMA NERVIOSO Casos Tasalcasos ITasa |caso Tasa Casos  |Tasa
760 RN afectado por enf madre sin relacion con este embarazo 1 1,96 o] 0,00 1 093 01 0.08
761 RN afectado por complic maternas del embarazo 5 9,82 9] 16,25 14, 13,02 12 1,08
762 RN afectado por complic placenta, cordon o membranas 4 7,86 4] 7,22 8 744 0.7 0,62
763 RN afectado por otras complic trabajo y parto 1 1,96 1] 1,81 2| 1,86 0,2 0,15
764 Crec fetal lento y desnutricion fetal 0 0,00 0] 0,00 0 0,00 00 0,00
765 Trast corta duracion de gestacion y bajo peso al nacer 46 90,34 48| 86,68 94 87,41 78 7,28
766 Trast larga duracion de gestacion y alto peso al nacer 1 196 0] 0,00 1 093 01 0,08
767 Traumatismo al nacimiento 4 7,86 0] 0,00 4 3,72 0,3 0,31
768 Hipoxia intrauterina y asfixia al nacer 16 31,42 7] 12,64 23] 2139 19 178
769 Sind dificultad respiratoria 29 56,96 19| 34,31 48 44,64 4,0 3,72
770 Otras afectaciones resp. de feto y RN 16 31,42 15| 27,09 31 28,83 2,6 2,40
771 Infecciones propias perinatales 13 25,53 7] 12,64 20 18,60 17 1,55
772 Hemorragia fetal y neonatal 2 3,93 ol 0,00 2] 1,86 02 0.15
773 Enf hemolitica feto y RN por isosensibilizacion 0 0.00 1] 1.81 1 0,93 0.1 0.08
774 Otras formas de ictericia perinatal 0 0.00] o] 0,00 0 0,00 0.0 0.00
775 Trast endocrinos y metabol propios de feto v RN 1 196 0] 0.00 1 093 0.1 0.08
776 Trast hematologicos de feto y RN 1 1.96 2] 361 3 279 03 0.23
777 Trast perinatales de aparato digestivo 5 9,82 6] 10,83 11 10,23 0,9 0,85
778 Trast tequmentos y temperatura de feto y RN 2 3,93 0] 0,00 2 186 02 0.15
779 Trast mal definidos de periodo perinatal 18 35,35 7] 12,64 25 23,25 2,1 1,94

Por su parte, en el grupo de infecciones propias perinatales, hubo 20
fallecimientos (tasa media anual de 1,5 casos/millbn con tasas de 22,7
casos/100.000 RN vivos): 17 de ellas por otras infecciones del periodo
perinatal (infeccién intraamnidtica del feto por clostridios, por E. coli, infeccidon
neonatal del tracto urinario, sepsis intrauterina del feto y septicemia del RN) que
son mucho mas frecuentes en hombres (tasa de 26 casos/100.000 RN vivos frente
a 11,8 en mujeres), ademas de tres fallecimientos por otras infecciones
congénitas (herpes simple, listeriosis, paludismo, toxoplasmosis, tuberculosis
congeénitas).
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Hubo dos hemorragias fetales y neonatales (tasa de 2,3 casos/100.000
RN vivos) una por hemorragia subaracnoidea neonatal y otra por hemorragia
suprarrenal.

También, hubo un fallecido por enfermedad hemolitica del feto y RN por
isosensibilizacién, en concreto por anemia o0 ictericia debida a
incompatibilidad de grupo sanguineo no especificado, eritroblastosis.

A su vez, fallecié una persona por trastornos endocrinos y metabdlicos
propios de feto y RN, como diabetes mellitas neonatal, al igual que tres
personas de trastornos hematolégicos del feto y RN por CID del RN.

Los trastornos perinatales del aparato digestivo ocasionaron 11
fallecimientos (tasa media anual de 0,85 casos/millén, tasa de 12,5 casos/100.000
RN vivos) a causa de enterocolitis necrosante de feto o RN.

Los trastornos de tegumentos y de la temperatura del feto y RN
ocasionaron 2 fallecimientos a causa de hidropesia fetal no debida a
isosensibilizacion.

Por Jdltimo, los trastornos mal definidos del periodo perinatal
ocasionaron 25 defunciones (18 en hombres y 7 en mujeres) a causa de:
convulsiones del RN (3 casos), depresiéon cerebral, coma y signos cerebrales
anormales (un caso), otras (cinco casos) y debilidad congénita SAIl (16
defunciones).
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REPIER-Asturias. Mortalidad, 1987-1998 Distribucién por EDAD

Tasas especificas por millén de habitantes
Media anual: casos y tasas medias anuales del periodo
Grupo etario y edad media en afios

CIE9 CIE 10 Nombre de la Enfermedad Rara
CF9  ©F1° |ENFERMEDADES ENDOCRINAS De 0-1 e 1629 [pesoss De 45-64 65 v ms Edad media
TRASTORNOS DE LAS GLANDULAS TIROIDES Y PARATIROIDES Casos| Tasa fcasos |asa |casos frasa  |casos |resa  |casos |rasa Meda  |DE
242.0 Bocio toxico difuso 0 0,00 0f 0,00] 0f 0,0 0f 0,00 3 15,19 77,3 9,00
242.00 0 0,00 0f 0,00 0l 0,00] 0f 0,00 0f 0,00
242.01 0 0,00 0| 0,00 0] 0,0! 0] 0,00] 0| 0,00
243 Hipotiroidismo congénito 0 0,00 0f 0,00 0f 0,0 0f 0,00 0f 0,00
245.2 Tiroiditis Linfocitica crénica 0 0,00 0f 0,00] 0of 0,00] 0of 0,00} 0f 0,00)
252.0 Hiperparatiroidismo 0 0,00 0f 0,00 0f 0,0 0f 0,00 0f 0,00
Enfermedad 6sea de Von Recklinghausen 0 0,00 0of 0,00] of 0,00] 0f 0,00} 0f 0,00
2521 Hipoparatiroidismo 0 0,00 1] 4,11 0of 0,00] 1 3,85 1] 506] 49,7] 23,3
De 0-1! De 16-29 De 30-44 De 45-64 65 y mas Edad media
LT;D;E’::;’::E EA GLANDULA PITUTTARIA Y SUTONTROL Casos| Tasa [Casos |Tasa Casos Tasa Casos | Tasa Casos  |Tasa Media DE
253.0 E220 |Acromegaliay gigantismo 0 0,00 0f 0,00 0l 0,001 1] 3,85 2] 10,13 62,7 14,6
253.1 E221 |Otras hiperfunciones (Sindrome de Forbes Albright) 0 0,00 0) 0,00] 0f 0,0 0f 0,00} 0f 0,00
2532 E230 |Panhipopitituarismo 0 0,00 0] 0,00] 0f 0,00] 1 3,895 10] 50,65 80,5 8,6)
253.3 E230 |Enanismo pituitario 0 0,00 0) 0,00 0f 0,001 0f 0,00} 1] 5,06 78,01 0|
253.4 E236 |[Otros trastornos de la glandula pituitaria 0 0,00 0| 0,00] 0of 0,0 0of 0,00 0f 0,00
253.8 E233 0 0,00 0] 0,00] 0f 0,00 0f 0,00 0f 0,00
E237
De 0-1 De 16-29 De 30-44 De 45-64 65 y més Edad media
[ TRASTORNOS DE LAS GLANDULAS ADRENALES Casos| Tasa [Casos |Tasa Casos Tasa Casos Tasa Casos Tasa Media DE
255.0 E240 |Sindrome de Cushing 0 0,00 0) 0,00 0f 0,00 2| 7,71 2| 10,13 67,7 9,7|
E241
E248
255.1 E260 |Hiperaldosteronismo 0 0,00 0) 0,00] 1 4,24 0of 0,00 0f 0,00) 34,0 0|
E261
E268
E269
255.2 E250 |Trastornos adrenogenitales 0 0,00 0f 0,00 0l 0,00 0] 0,00} 0) 0,00
E258
E259
255.4 Insuficiencia corticoadrenal 0 0,00 0] 0,00 2] 8,50 4] 15,42 21| 106,36 73,9 12,2
255.6 275 Hiperfuncion meduloadrenal 0 0,00 0 0,00] of 0,0t of 0,00} 0f 0,00
De 0-1! De 16-29 De 30-44 De 45-64 65 y méas Edad media
OTROS TRANSTORNOS GLANDULAS ENDOCRINAS Casos| Tasa [casos [Tasa Casos Tasa Casos Tasa Casos Tasa Media DE
257.2 E345 |[Sindrome de Reifenstein y otras hipofunciones testiculares 0 0,00 0 0,00) o 0.0 o 0,00 0 0,00)
257.8 E298 |Feminizacion testicular y otras disfunciones testiculares 0 0,00 o] 0,00] 0] 0,00 0) 0,00] 0| 0,00]
258.0 C758 |Sindrome de Wermer 0 0,00 0] 0,00] 0f 0,0 0f 0,00 0f 0,00
258.1 Sindrome de Schmidt, sindrome de Lloyd 0 0,00 o] 0,00] 0] 0,00 0] 0,00] 0| 0,00]
259.2 E340 [Sindrome Carcinoide 0 0,00 0| 0,00] 0f 0,00 [ 0,00] 1] 5,06 67] 32,5
259.4 E343 |Enanismos no clasificados bajo otros conceptos 0 0,00 0) 0,00 0f 0,00 0f 0,00 0f 0,00
259.8 Otros trastornos endocrinos especificos 0 0,00 0) 0,00] 0of 0,00 0f 0,00 0f 0,00
Sindrome de Werner, 0 0,00 0] 0,00 0] 0,00 0] 0,00] 0] 0,00
Progeria 0 0,00 0] 0,00] 0f 0,0 0f 0,00 0f 0,00
2515 E168 |Anormalidad en la secrecion de la gastrina 0 0,00 0 0,00] of 0,00] of 0,00} 0f 0,00
De 0-1! De 16-29 De 30-44 De 45-64 65 y mas Edad media
DEFICIENCIAS NUTRITIVAS Casos| Tasa [casos [Tasa Casos Tasa Casos Tasa Casos Tasa Media DE
260 Kawashiorkor 0 0,00 o] 0,00 1 4,24 0) 0,00 0| 0,00] 40, 0
261 Marasmo 0 0,00 0] 0,00] 0f 0,0! 0f 0,00 2] 10,13 75, 11,3
264.4 Con geratomalacia 0 0,00 0of 0,00 0l 0,00 0l 0,00 0 0,00
264.5 Con ceguera nocturna 0 0,00 0f 0,00 0l 0,001 0 0,00} 0) 0,00
265.0 Beri beri 0 0,00 0] 0,00 0] 0,0 0] 0,00] [y 0,00]
265.2 Pelagra 0 0,00 0] 0,00] 0f 0,00] 0f 0,00 0 0,00
ces e | TRASTORNOS METABOLICOS Y DE
INMUNIDAD De 0-1! De 16-29 De 30-44 De 45-64 65 y més Edad media
Trastornos del transporte y metabolismo de aminoacidos Casos| Tasa lcasos |Tasa Casos = Casos  |Tasa Casos  |Tasa Media DE
270.0 E720 |[Trastornos del transporte de aminoacidos 0 0,00 0 0,00 0| 0,0 0| 0,00} 0| 0,00
270.1 E700 |Fenilcetonuria 0 0,00 0 0,00 0| 0,0 0 0,00] 0| 0,00
E701 0 0,00 0 0,00 0| 0,00 0| 0,00 0| 0,00
2702 E702 |Otros trastornos del metabolismo de aminoécidos aromaticos 0 0,00 0 0,00 o 0,00 0 0,00 0 0,00
2703 E710 |Trastornos del metabolismo de a de cadenar 1 6,43 0 0,00 0 0,01 ol 0,00 ol 0,00)
E711 0 0,00 0 0,00 0| 0,00 0| 0,00] 0| 0,00
E712 0 0,00 0 0,00 0| 0,0 0| 0,00 0| 0,00
270.4 E721 [Trastornos del metabolismo de amino acidos sulfurados 0 0,00 0] 0,00 0) 0,0l 0 0,00] 0 0,00
2705 E703 |Trastornos metabolismo de la histidina 0 0,00 0| 0,00 0 0,00 0 0,00} 0 0,00
E708 0 0,00 0| 0,00 0 0,0 0 0,00] 0 0,00
E709 0 0,00 0 0,00 0| 0,00 0| 0,00] 0| 0,00]
270.6 E722 |[Trastorno del metab del ciclo uréico 0 0,00 0 0,00 0| 0,00{ 0| 0,00} 0| 0,00
E724 0 0,00 0 0,00 0| 0,0 0| 0,00 0| 0,00
270.7 E723 |Otros trast del metabolismo de aminoacidos 0 0,00 0 0,00 0| 0,00{ 0| 0,00} 0| 0,00
270.8 E725 0 0,00 0 0,00 0| 0,00] 0| 0,00 [J 0,00
E725 0 0,00 0| 0,00 0 0,0 0 0,00] 0 0,00
E728 0 0,00 0 0,00 0| 0,00] 0| 0,00 [ 0,00
270.9 E729 [Trastorno no especificado del metabolismo de los aminoacidos 0 0,00 0 0,00 0 0,01 ol 0,00 ol 0,00)
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De 0-1 De 16-29 De 30-44 De 45-64 65 y méas Edad media,
CIE9 CIE 10 |Trastornos del transporte y metabolismo de los carbohidratos Casos| Tasa fcasos |Tasa  |casos Tasa Casos  ITasa Casos | Tasa Media  |DE
2710 E740 |Glucogenosis 0 0,00 0] 0,00] 0f 0,00 1 3,85 0 0,00 52,0
2711 E742 |Galactosemia 0 0,00 0] 000 9] 0,00 9] 0,00 0 0,00]
271.2 E741 [Intolerancia Hereditaria a la Fructosa 0 0,00 0) 0,00] 0of 0,00 0of 0,00 0f 0,00
2718 E748 |Otros trast. especificados del transp y metab de carbohidratos 0 0,00 0 0,00 0 0,00 of 0,00 of 0,00)
De 0-1 De 16-29 De 30-44 De 45-64 65 y més Edad media
Trastornos del metabolismo lipéide Casos| Tasa [casos [Tasa Casos. Tasa Casos [ Tasa Casos | Tasa Media DE
2725 E786 |Carencias de lipoproteinas 0 0,00 0) 0,00 0f 0,001 0f 0,00} 0f 0,00
272.6 E881 |Lipodistrofia 0 0,00 0] 0,00] 0f 0,00 0f 0,00] [ 0,00
272.7 E752 [Lipidosis 1 6,43 o] 0,00 0| 0,0l 0 0,00] 0| 0,00 2,
E770
E751
E771
E755
2728 E752 |Otros trastornos del metabolismo lipoide 0 0,00 0) 0,00] 0of 0,00 0of 0,00} 0f 0,00)
E882
E888
De 0-1 De 16-29 De30-44 De 45-64 65 v mas Edad media
Trastornos del metabolismo de proteinas Casos| Tasa [Casos |Tasa Jcasos  |Tasa Casos _JTasa Casos _|Tasa Meda |DE
273.0 D890 |Hipergammaglobulinemia policlonal 0 0,00 0) 0,00 0f 0,00 0f 0,00} 1] 5,06 76,01
2731 D472  |Paraproteinemia monoclonal 0 0,00 0 0,00] of 0,0 of 0,00 6) 30,39 79,9 10,8]
273.2 Otras paraproteinemias 0 0,00 0) 0,00 0f 0,0 1 3,85 4] 20,26 71,2 7,9
D891 |Crioglobulinemia 0 0,00 0f 0,00 0] 0,001 [y 0,00} 0f 0,00
2733 C880 [Macroglobulinemia 0 0,00 0) 0,00 0f 0,001 2] 7,71 24] 121,55] 77,4 9,2]
2738 Otros trastornos del metabolismo de proteinas plasmaticas 0 0,00 o 0,00 o 0,09 ol 0,00 1 5,06) 86,0
E880 |Atransferrinemia Congénita 0 0,00 0f 0,00 0l 0,001 [y 0,00} 0) 0,00)
E880 |Bisalbuminemia 0 0,00 0] 0,00] 0f 0,00 0f 0,00] [ 0,00
De 0-1! De 16-29 De 30-44 De 45-64 65 y més Edad media
[Trastornos del metabolismo mineral Casos| Tasa [Casos [Tasa Casos Tasa Casos Tasa Casos Tasa Media DE
275.0 E831 |[Trastornos del metabolismo del hierro 0 0,00 0) 0,00 1 4,24 2| 7,71 5) 25,32 66, 14,9
275.1 E830 |[Trastornos del metabolismo del cobre 0 0,00 0) 0,00 0f 0,001 0f 0,00} 0f 0,00
275.3 E833 [Trastornos del metabolismo del fosforo 0 0,00 0] 0,00 0] 0,00 0] 0,00] 0] 0,00
2754 E835 |[Trastornos del metabolismo del calcio 0 0,00 0 0,00] of 0,0 of 0,00 4 20,26 75,2 5,6
27540 E201 [inespecifico 0 0,00 0] 0,00] 0f 0,0! 0f 0,00] 0f 0,00
275.49 otros 0 0,00 0] 0,00] 0f 0,00 0f 0,00] 0f 0,00
De 0-1 De 16-29 De30-44 De 45-64 65 v mas Edad media
Otros trastornos del metabolismo Casos| Tasa [Casos |Tasa Casos. Tasa Casos [ Tasa Casos | Tasa Media DE
277.0 E840 [Fibrosis Quistica 3 19,28 1] 411 0 0,00 1} 3,85 0| 0,00 22,2 211
277.00f EB841 |FQ sin ileo meconial 0 0,00 0f 0,00 0l 0,001 0] 0,00} 0) 0,00)
27701 E848 [FQ conileo meconial 0 0,00 0) 0,00] 0f 0,001 0f 0,00} 0f 0,00
E849
277.1 EB00 |[Trastornos en el metabolismo de las porfirinas 0 0,00 0) 0,00 0f 0,001 1 3,85 1] 5,06 66,5 10,6
E801
E802
277.2 E791 |Otros trast. de la purina y pirimidina 0 0,00 0f 0,00 0l 0,00 0 0,00} 0 0,00
E798
E799
2773 E850 |Amiloidosis 1 6,43 ol 0,00 6]l 255 32 12334 40| 20259 63, 13,3]
E851
E852
E853
E854
E858
E859
277.4 E804 [Trastornos en la excreci6n de la bilirrubina 0 0,00 0] 0,00 0] 0,0l 0] 0,00] 0] 0,00
E805
E806
E807
2775 E760 |Mucopolisacaridosis 1 6,43 3] 12,34 0of 0,00 0of 0,00 0f 0,00 16,0 10,2}
E761
E762
E763
E768
E789
277.6 E880 [Otros trastornos de enzimas circulatorias 0 0,00 0] 0,00 0] 0,00 2] 7,7]] 0] 0,00 55,0 2,8
E880 |Déficit de Alfa 1 Antitripsina 0 0,00 0] 0,00] 0f 0,0 0f 0,00] 0f 0,00}
D841 |Angioedema Hereditario 0 0,00 0 0,00] of 0,00 of 0,00} 0f 0,00
2778 Otros trastornos especificos del metabolismo 2 12,85 0f 0,00 2] 8,501 0 0,00} 5| 25,32 56,1 36,5
D760 [Histiocitosis X crénica 0 0,00 0] 000 9] 0,00 0] 0,00 0 0,00]
D760 |Enfermedad de Hand- Schuller-Christian 0 0,00 o] 0,00 o]l 0.0q ol 0.0 0 0,00
De 0-1! De 16-29 De 30-44 De 45-64 65 y més Edad media
Trastornos que implican el mecanismo inmunitario Casos| Tasa [Casos [Tasa Casos Tasa Casos Tasa Casos Tasa Media DE
279.00 D809 |Hi Jlinemia no 0 0,00 0| 0,00 0 0,00 1] 3,89 0 0,00 54,
279.01 D802 |InmunodeficiencialgA selectiva 0 0,00 0 0,00 0| 0,00 0| 0,00 0| 0,00
279.02 D804 |InmunodeficiencialgMselectiva 0 0,00 0 0,00 0| 0,00 0| 0,00} 0| 0,00
279.03 D803 |Otras deficiencias de inmunoglobulinas selectivas 0 0,00 0 0,00 0| 0,0 0| 0,00 0| 0,00
279.04 D800 |Hipogammaglobulinemia congenita 0 0,00 0| 0,00 0 0,00 0 0,00} 0 0,00
279.05 D805 |Sindrome de Hiper IgM 0 0,00 0 0,00 0| 0,00 [ 0,00] [J 0,00
279.06 D801 |inmunodeficienciavariable comin 0 0,00 0]  0,00] 0 0,00 0 0,00] 0 0,00
279.10 Inmunodeficiencia con carencia celulas T no especificada 0 0,00 0 0,00 0| 0,00 0| 0,00} 0| 0,00
279.11 D821 |Sindrome de Di George ( Hipoplasia timica) 0 0,00 0 0,00 0| 0,001 0| 0,00} 0| 0,00




279.12 D820 |Sindrome de Wiskott Aldrich 0 0,00 0] 0,00] 0f 0,00 0f 0,00] [ 0,00
279.13 D814 |Sindrome de Nezelof 0 0,00 0 0,00] of 0,0 of 0,00} 0f 0,00
279.19 Otras deficiencias de lainmunidad celular 0 0,00 of 0,00 0 0,0l 0 0,00 0| 0,00
279.2 D810 |Inmunodeficienciacombinada 0 0,00 Of 0,00 0] 0,00 0] 0,00] 0 0,00]
D811
D812
D819
ENFERMEDADES DE LA SANGRE Y ORGANOS
HEMATOPOYETICOS
De 0-15 De 16-29 De 30-44 De 45-64 65 y méas Edad media,
ANEMIAS HEREDITARIAS Casos| Tasa [Casos |Tasa |casos |Tasa Casos  JTasa Casos | Tasa Media  |DE
282.0 D580 |Esferocitosis Hereditaria 0 0,00 0] 0,00 1) 4,29 0] 0,00] 1 5,06 60, 41
282.1 D581  [Eliptocitosis Hereditaria 0 0,00 o] 0,00 0 0,00 0 0,00 0| 0,00
282.2 D551 |Anemias por trastornos del metabolismo del glutation 0 0,00 of 0,00] 0l 0,00 0l 0,00 0 0,00
D550
282.3 D552  [Otras anemias hemoliticas por carencia de enzimas 0 0,00 o] 0,00 0] 0,00 0 0,00] 0| 0,00
D553
D558
D559
282.4 D560 |Talasemias 0 0,00 0] 0,00] 0f 0,00 1 3,85 0f 0,00 59,0
D561
D562
D568
D569
282.6 D570 |Anemias drepanocitica 0 0,00 0) 0,00 0f 0,001 0f 0,00} 0f 0,00
282.60] D571
28261 D572
282.62|
282.63] D578
282.69
282.7 D582  |Otras hemoglobinopalias 0 0,00 of 0,00] 0l 0,00 0l 0,00 0 0,00
D564
282.8 D588 |Estomatocitosis 0 0,00 0 0,00 of 0,00 of 0,00 of 0,00]
284.0 D610 |Anemia Aplastica constitucional 0 0,00 1] 4,11] 0f 0,00 0f 0,00 1] 5,06 52,0 35,4
De 0-15 De 16-29 De 30-44 De 45-64 65 y méas Edad media
[OTRAS ANEMIAS Casos | Tasa [Casos [Tasa Casos. Tasa Casos  [Tasa Casos | Tasa Media DE
2808 S\'ndmmre de Patterson-Kelly, Sdme. de Plumer-Vinson,disfagia
sideropénica 0 0,00 0) 0,00 0f 0,001 0f 0,00} 0f 0,00
2810 [Anemia Perniciosa 0 | 0,00 o] o0.00] of o.0d o]l 0.0 2] 1013]  so, 7,1
283.0 D591 |Anemias hemoliticas adquiridas autoinmunes 0 0,00 1 4,11 of 0,00 1 3,85 11 55,71] 77, 21,4
283.1 [Anemias hemoliticas no autoinmunes 0 0,00 0] 0,00 0] 0,00 1] 3,89 2] 10,13 67,7] 5,5}
283.11 Hemolitico Urémico, Sindrome 0 0,00 0 0,00 of 0,0 of 0,00 of 0,00]
283.2 Hemoglobinuria por hemolisis de causas externas 0 0,00 0 0,00 of 0,0 of 0,00 of 0,00]
285.0 D558 JAnemiasideroblastica 0 0,00 Of 0,00 [Y 0,00 0] 0,00] 0| 0,00]
De 0-15 De 16-29 De30-44 De 45-64 65 v mas Edad media
Defectos de la coagulacion Casos| Tasa [Casos [Tasa Casos Tasa Casos Tasa Casos Tasa Media DE
286.0 D66 Trastorno congénito del factor ViIl 0 0,00 1 411 2| 8,5 1 3,85} 0f 0,00 33, 13,8
286.1 D67 Trastorno congénito del factor IX 0 0,00 1 4,11 [ 0,00 0 0,00} 0) 0,00 25,01
286.2 D681 [Carencia congénita del factor XI 0 0,00 0 0,00] of 0,00 of 0,00 of 0,00]
286.3 D682 |Carencia congénita de otros factores de la coagulacion 0 0,00 0) 0,00 0f 0,001 1 3,85} 0f 0,00 55,
286.4 D680 |Enfermedad de Von Willebrand 0 0,00 0 0,00 of 0,00 1 3,85} of 0,00] 58,0
286.5 D683 [Trastorno hemorragico por anticoagulantes circulatorios 0 0,00 0) 0,00 0of 0,0 0f 0,00} 0f 0,00
286.6 D65 |Sindrome de desfibrinizacién 0 0,00 1] 411 2] 8,51 2] 7,7]] 9| 45,58 63, 18,3]
De 0-15 De 16-29 De30-44 De 45-64 65 v mas Edad media
[OTRAS ENFERMEDADES DE LA SANGRE Casos| Tasa Jcasos |Tasa |casos Tasa Casos  |Tasa Casos | Tasa Media  |DE
287.0 D690  |Parpura alérgica 2 12,85 0] 0,00] 0f 0,00 0f 0,00] 1] 5,06 27,3 43,1
287.1 D691 |Defectos cualitativos de las plaquetas 0 0,00 0 0,00 of 0,0 of 0,00 of 0,00
287.3 D693 |Trombocitopeniaprimaria 1 6,43 0) 0,00 0f 0,001 2] 7,71 17] 86,10 75,1 21,2
2880 D70 |Agranulocitosis 0 | 0,00 o] o0.00] of o.09 7.7 13| 6584 76,7 119
288.1 D71 Trastornos funcionales de neutrofilos polimorfonucleares 0 0,00 0 0,00 of 0,0 of 0,00 of 0,00
288.2 D720 |Anomalias genéticas de los leucocitos 0 0,00 0) 0,00 0f 0,00 0f 0,00} 0f 0,00
289.8 [Carencia de seudocoli atica,
Hipergammaglobulinemia 0 0,00 0) 0,00 1] 4,25 12} 46,25 77] 389,98] 74,1 10,0]
C945
D892
TRASTORNOS MENTALES De0-15 _ Ipe1629  [pesoss De 45-64 65 y mé Edad media
Casos| Tasa [Casos |Tasa Casos Tasa Casos Tasa Casos Tasa Media DE
290.11 Demencia presenil con delirio 0 0,00 0 0,00 0| 0,0 0| 0,00 0| 0,00
290.12 D presenil con caracteristicas delirantes 0 0,00 0 0,00 0| 0,00 0| 0,00} 0| 0,00
290.13 Demencia presenil con caracteristicas depresivas 0 0,00 0 0,00 0| 0,0t 0| 0,00} 0| 0,00
299.0 Autismo infantil 0 0,00 0 0,00 0| 0,0! [ 0,00] [ 0,00
299.00 [Autismo infantil activo 0 0,00 0| 0,00 0 0,001 0 0,00} 0 0,00
299.01 Autismo infantil residual 0 0,00 0 0,00 0| 0,00 0| 0,00 0| 0,00
299.1 Psicosis desintegrativa 0 0,00 0 0,00 0| 0,0 0| 0,00] 0| 0,00
299.10| Psicosis desintegrativa activo 0 0,00 0 0,00 0| 0,00 0| 0,00} 0| 0,00
299.11] Psicosis desintegrativa residual 0 0,00 0 0,00 0| 0,0 0| 0,00] 0| 0,00
299.8 Otras psicosis especificas de la primera infancia ] 0,00 0| 0,00 0| 0,00 0| 0,00 0| 0,00
299.80 Otras psicosis especificas de la primera infancia activa 0 0,00 0 0,00 0 0,00{ 0 0,00 0 0,00
299.81] Otras psicosis especificas de la primera infancia residual 0 0,00 0 0,00 0| 0,001 0| 0,00} [J 0,00
299.9 Psicosis NOS de la nifiez 0 0,00 0| 0,00 0| 0,00 0| 0,00 0| 0,00
299.00) Psicosis NOS de la nifiez activa 0 0,00 o] 0,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00
299.01 Psicosis NOS de la nifiez residual 0 0,00 o] 0,00 0| 0,0l 0 0,00] 0 0,00
300.6 Despersonalizacion, Sindrome de 0 0,00 0 0,00 0 0,00{ 0 0,00 0 0,00
307.1 [Anorexia nerviosa 0 0,00 2| 3,00 3 12,79 0 0,00} 2| 10,13 45,14 28,0}
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307.23 Sdme. Gilles de la Tourette 0 0,00 0| 0,00 Of 0,00 0] 0,00] 0| 0,00)
307.51 Bulimia 0 0,00 o] o000 0 0,0 ol 0,00 0 0,00
307.52 Pica 0 0,00 0f 0,00 0] 0,0 0f 0,00] 0 0,00]
ENFERMEDADES DEL SISTEMA NERVIOSO De 0-1 De 16-29 De30-44 De 45-64 65 y més Edad media
Degeneraciones cerebrales Casos| Tasa [Casos [Tasa Casos Tasa Casos Tasa [Casos Tasa Media DE
330.0 Leucodistrofia 3 19,28 0f 0,00} 0,00] 0f 0,00] 0f 0,00] 3,0 4,44
330.1 Lipidosis cerebrales 0 0,00 0f 0,00} 0) 0,00] 0f 0,00} 0f 0,00
330.8 Encefalomiopatia necrotizante, Enf. de Alper, Enf. De Leigh 1 6,43 0 0,00 1] 4,24 of 0,00 ol 0,00 17,9 24,7
3311 Pick, Enfermedad de 0 0,00 0 0,00} 0] 0,00] 0f 0,00] 0 0,00]
331.81 Reye, Sindrome de 0 0,00 0) 0,00 Of 0,00 0] 0,00] 0) 0,00
331.89 Ataxia cerebral 0 0,00 0| 0,00 Of 0,00] 0] 0,00] 0] 0,00
De 0-1! De 16-29 De 30-44 De 45-64 65 y mé&s Edad media
Otras Enf. extrapiramidale y trast anormales de los movimientos Casos| Tasa [casos |Tasa Casos Tasa Casos  |Tasa Casos  |Tasa Media DE
333.0 G230 |Sindromes De Shy Drager, Hallervorde Spatz, Déjérine-Thomas 5 32,14 1] 4,11 0l 0,00] 4] 15,42 5 25,32 40,9 28,9
G231 0 0,00 0f 0,00 0] 0,00] 0f 0,00] 0 0,00]
333.2 Mioclonus 0 0,00 0 0,00} 0] 0,00] 0f 0,00] 0 0,00]
3334 G10  [Coreade Huntington 0 0,00 1| 411 4] 17,0 6] 2313 0 oo0o] 453 135
333.6 Distonia por torsion idiopatica 0 0,00 0f 0,00 0) 0,00] 0of 0,00} 0f 0,00
333.81 G245 |Blefarospasmo 0 0,00 0f 0,00} 0] 0,00] 0f 0,00] 0 0,00]
333.82 Disquinesiaorofacial 0 0,00 0f 0,00} 0) 0,00] 0f 0,00} 0f 0,00
333.83 Torticolis Espasmoédica 0 0,00 0f 0,00 0) 0,00] 0f 0,00} 0f 0,00
333.89 Otros fragmentos de distonia por torsién 0 0,00 0f 0,00} 0] 0,00] 0f 0,00 0f 0,00]
333.91 Sindrome de hombre rigido 0 0,00 0of 0,00} 0 0,0 of 0,00} 0f 0,00
333.99 Sindrome de las piernas inquietas (Acromelalgia, Sdme. Ekbom) 0 0,00 ol 000 o 0,0 o 0,00) of 0,00
De 0-1. De 16-29 De 30-44 De 45-64 65 y méas Edad media
Enfermedad espinocerebelosa Casos| Tasa [casos [Tasa Casos Tasa Casos Tasa Casos Tasa Media DE
334.0 G111 |Ataxia de Friedreich 0 0,00 2] 8,23 0] 0,00] 0f 0,00 0 0,00] 19,5 2,1
334.1 G114 |Paraplejia Espastica Hereditaria 0 0,00 0of 0,00} 0) 0,0 of 0,00 2| 10,13 73,5 9,2]
334.2 Degeneracion cerebelosa primaria 0 0,00 1 411 0) 0,0 0| 0,00} 2| 10,13 62,0 38,7|
3343 Otras ataxias cerebelosay no especificadas 0 0,00 0f 0,00 0) 0,00 0f 0,00} 0f 0,00
334.8 G113 |Ataxia Telangiectasia, degeneracién corticostriatal-espinal 0 0.00 o 0,00 0 0.0 ol 0,00) 1| 5,06 69,6 215
De 0-1! De 16-29 De 30-44 De 45-64 65 y méas Edad media
ENFERMEDADES DE LA MEDULA ESPINAL Casos| Tasa [casos [Tasa Casos Tasa Casos Tasa Casos Tasa Media DE
335.0 G120 |Enfermedad de Werdnig-Hofffman 4 25,71 0of 0,00} 0) 0,0 of 0,00 0f 0,00 1, 1,44
335.10 Atrofia Muscular Espinal no especificada 0 0,00 0f 0,00} 0] 0,0 0f 0,00 0f 0,00]
335.11 Enfermedad de Kugelberg-Welander 0 0,00 0f 0,00} 0) 0,00] 0f 0,00} 0f 0,00
335.19 Atrofia Muscular Espinal del adulto 0 0,00 0f 0,00 0) 0,00] 0f 0,00} 0f 0,00
335.20 Esclerosis Lateral Amiotréfica 0 0,00 0] 0,00 Of 0,00) O] 0,00] 0] 0,00
335.21 Atrofia muscular progresiva 0 0,00 0] 0,00 0f 0,00) 0] 0,00] 0| 0,00
335.22 Paralisis bulbar progresiva 0 0,00 0f 0,00} 0] 0,0 0f 0,00 0f 0,00]
335.23 Paralisis pseudobulbar 0 0,00 0of 0,00} 0 0,00] of 0,00} 0f 0,00
335.24 Esclerosis lateral primaria 0 0,00 0| 0,00 0f 0,00] 0l 0,00 0| 0,00
335.29 Otras enfermedades de neurona motora 0 0,00 0] 0,00 [y 0,00 0] 0,00] 0] 0,00}
336.0 G950 |Siringomieliay siringobulbia 0 0,00 0f 0,00| 1 4,25 1 3,85 1] 5,06 56,0) 16,5)
De 0-1! De 16-29 De 30-44 De 45-64 65 y més Edad media
Otros trastornos del sistema nervioso central Casos| Tasa [Casos |Tasa Casos Tasa Casos  JTasa Casos  |Tasa Media DE
340 G35 |Esclerosis Mdltiple 0 0,00 6] 24,7 19] 80,73 34} 131,09 25| 126,62] 55,6 16,7
341.0 G360 |Neuromielitis 6ptica 0 0,00 0f 0,00 0) 0,00] 0f 0,00} 0 0,00
341.1 E713 |Enfermedad de Schilder 0 0,00 0f 0,00| 0) 0,00] 0of 0,00} 0 0,00
3418 Otras enfermedades desmielinizantes del SNC 1 6,43 0of 0,00} 0 0,0 of 0,00} 0f 0,00 1,
347 Narcolepsiay Cataplejia 0 0,00 0f 0,00} 0] 0,0 0f 0,00 0f 0,00]
344.89 Otros sindromes paraliticos especificados 0 0,00 0f 0,00} 0) 0,00] 0f 0,00} 0f 0,00
349.81 Rinorreade LCR 0 0,00 0f 0,00 0) 0,00] 0f 0,00} 0 0,00]
349.82 Encefalopatia toxica 0 0,00 0f 0,00 0) 0,00] 0f 0,00} 0f 0,00
349.89 Otra ateraciones del SNC 0 0,00 0f 0,00} 0) 0,00] 0of 0,00} 0f 0,00
3235 Encefalitis post inmunizacion 0 0,00 0f 0,00} 0] 0,0 0f 0,00 0f 0,00]
De 0-1. De 16-29 De 30-44 De 45-64 65 y méas Edad media
EPILEPSIA Y MIGRANA Casos| Tasa [Casos [Tasa Casos Tasa Casos Tasa Casos Tasa Media DE
[EpTepsia no convulsiva generalizada sin mencion de epiiepsia
345.00 incurable 0 0,00 0f 0,00 0) 0,00} 0f 0,00] 0 0,00
345.01 Epilepsia no convulsiva generalizada con epilepsiaincurable 0 0,00 0f 0,00 0) 0,00] 0f 0,00} 0f 0,00
345.10 Epilepsia convulsiva generalizada sin mencion de epilepsiaincurable 0 0,00 0f 0,00 0) 0,00] 0f 0,00} 0f 0,00
345.11 Epilepsia convulsiva generalizada con epilepsiaincurable 0 0,00 0f 0,00| 0) 0,00] 0of 0,00} 0f 0,00
345.6 Sdme. de West (espasmos infatiles) 1 6,43 0of 0,00 1 4,25 0f 0,00} 0f 0,00 23,0 18,4
345.80 Otras formas de epilepsia con epilepsia incurable 0 0,00 0f 0,00} 0| 0,0 0f 0,00 0f 0,00]
345.81 Otras formas de epilepsia sin mencion de epilepsia incurable 0 0,00 0f 0,00] 0) 0,00] 0f 0,00} 0f 0,00
346.80 Otras formas de migrafia sin mencion de migrafia intratable 0 0,00 0f 0,00 0) 0,00] 0f 0,00} 0f 0,00
346.81 Otras formas de migrafia con migrafia intratable 0 0,00 0f 0,00| 0) 0,00] 0of 0,00} 0f 0,00
De 0-1. De 16-29 De 30-44 De 45-64 65 y més Edad media
Neuropatia periférica hereditaria e idiopatica Casos| Tasa [Casos |Tasa Casos Tasa Casos Tasa Casos Tasa Media DE
356.0 G600 |Neuropatia periférica hereditaria 0 0,00 0| 0,00 0 0,00] 0| 0,00} 0| 0,00
356.1 Atrofia muscular peroneal 0 0,00 0| 0,00 0 0,00] 0| 0,00} 0| 0,00
356.2 G608 |Neuropatia Sensorial Hereditaria 0 0,00 1 4,11 0 0,00] 0| 0,00} 1 5,06 81,0
356.3 G601 |Enfermedad de Refsum 0 0,00 0| 0,00 0 0,0 0| 0,00} 0| 0,00
356.8 Otra neuropatia periférica idiopatica especificada 0 0,00 0| 0,00 0 0,0 3] 11,56 9| 45,58 69,6 8,9
G713  |Sindrome MELAS 0 0,00 0| 0,00 0 0,00] 0| 0,00 0| 0,00
H498 |Sindrome de Kearns Sayre 0 0,00 0 0,00 0 0,00] 0 0,00 0 0,00
G231 |Pardlisis Supranuclear Progresiva 0 0,00 0| 0,00 0 0,00] 0| 0,00] 0| 0,00
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De 0-1 De 16-29 De 30-44 De 45-64 65 y més Edad media
[ TRASTORNOS MIONEURALES y MIOPATIAS Casos| Tasa [Casos |Tasa Casos Tasa Casos Tasa Casos Tasa Media DE
358.0 G700 [Miastenia Gravis 0 0,00 ol 0,00 ol 0,00 1] 3,89 14]  70901] 75,9 7.0
359.0 Distrofia muscular hereditaria congénita 0 0,00 1 4,11 0l 0,00 0l 0,00 0 0,00 15,0
359.1 G710 |Distrofia muscular progresiva hereditaria 3 19,28 16] 65,82 3] 12,79 1 3,85 1] 5,06 25,7 14,4}
359.2 Trastornos miotonicos 0 0,00 0] 0,00] 0f 0,00 3| 11,56 2| 10,13 60,8 6,7]
De 0-1! De 16-29 De 30-44 De 45-64 65 y més Edad media
Otros trastornos del Sistema Nervioso periférico Casos| Tasa [Casos [Tasa Casos Tasa Casos Tasa Casos Tasa Media DE
350.8 Otros trastornos especificados del N. Trigemino (Sdme. de Frey) 0 0.00 0 0.00) ol 0.09 ol 0.00 o 0,00
351.8 G512 |Sindrome de Melkersson Rossenthal, Mioguimia facial 0 0,00 0f 0,00 [ 0,001 0] 0,00} 0) 0,00)
G514 0 0,00 o] 000 o] o009 ol 0.9 0 0,00
3535 [Amiotrofianeuralgica 0 0,00 o] 0,00 0 0,00 0 0,00 0| 0,00
357.0 G610 |Polineuritis postinfecciosa aguda 1 6,43 0] 0,00] 0f 0,00 51 19,27 13| 65,84} 68,3 18,2]
TRASTORNOS OCULARES De 0-1 e 16-29 De30-44 De 45-64 65 y mas Edad media
Distrofias retinianas hereditarias Casos| Tasa [Casos [Tasa Casos Tasa Casos Tasa Casos Tasa Media DE
362.70 Distrofia retiniana hereditaria no especificada 0 0,00 0 0,00] of 0,00 of 0,00 of 0,00
362.73 Distrofias vitroretinianas 0 0,00 0] 0,00 0] 0,00 0] 0,00] 0 0,00
362.74 Distrofia retiniana pigmentaria 0 0,00 0) 0,00] 0of 0,00 0of 0,00} 0f 0,00
362.75 Otras distrofias retiniana sensorial 0 0,00 0] 0,00 0] 0,0l 0] 0,00] 0] 0,00
362.76 Distrofia del epitelio pigmentario retiniano 0 0,00 0 0,00 of 0,00 of 0,00 of 0,00
362.77 Distrofia de la membraba de Bruch 0 0,00 0f 0,00 0l 0,004 0 0,00} 0 0,00)
De 0-1! De 16-29 De 30-44 De 45-64 65 y mas Edad media
Distrofias coroideas hereditarias Casos| Tasa [Casos [Tasa Casos Tasa Casos Tasa Casos Tasa Media DE
363.50 Distrofia o atrofia coroidea hereditaria no especificada 0 0,00 0| 0,00] 0f 0,0 0f 0,00 0f 0,00
363.51 Distrofia circumpapilar de coroides, parcial 0 0,00 of 0,00] 0l 0,00 0l 0,00 0 0,00]
363.52 Distrofia circumpapilar de coroides, total 0 0,00 0] 0,00 0] 0,00 0] 0,00] 0| 0,00]
363.53 Distrofia central de coroides, parcial 0 0,00 0) 0,00 0f 0,001 0f 0,00} 0f 0,00
363.54 Atrofia coroidea central, total 0 0,00 0) 0,00] 0of 0,00 0of 0,00} 0f 0,00
363.55 Coroideremia 0 0,00 0] 0,00] 0f 0,0! 0f 0,00] 0f 0,00
De 0-1! De 16-29 De 30-44 De 45-64 65 y mas Edad media
Trastornos del Iris Casos| Tasa [Casos [Tasa Casos Tasa Casos Tasa Casos Tasa Media DE
364.21 Ciclitis heterocromica de Fuchs 0 0,00 0] 0,00 0] 0,00 0] 0,00] 0] 0,00
364.22 Crisis glaucomatocicliticas 0 0,00 0 0,00] of 0,0 of 0,00} 0f 0,00
364.24 Vogt Koyanagi Harada, Sindrome de 0 0,00 0 0,00 of 0,0 of 0,00 of 0,00]
364.51 Atrofia Esencial del Iris 0 0,00 Of 0,00 0] 0,00 0] 0,00] 0 0,00]
De 0-1 De 16-29 De30-44 De 45-64 65 v mas Edad media
[TRASTORNOS DE LA CORNEA Casos| Tasa [casos [Tasa Casos Tasa Casos Tasa Casos Tasa Media DE
370.52 Queratitis intersticial difusa 0 0,00 0) 0,00 0f 0,0 0f 0,00} 0f 0,00
371.48 Degeneraciones perifericas de la cornea 0 0,00 0 0,00 of 0,00 of 0,00 of 0,00
37151 Distrofia epitelial juvenil de la cornea 0 0,00 0f 0,00 0l 0,001 0] 0,00} 0) 0,00)
371.52 Otras distrofias anteriores de la cornea 0 0,00 0 0,00 of 0,00 of 0,00 of 0,00]
37153 Distrofia Corneal Granular 0 0,00 0 0,00 of 0,009 of 0,00 of 0,00
371.54 Distrofia Corneal Reticular 0 0,00 0] 0,00 0] 0,00 0] 0,00] 0] 0,00
371.55 Distrofia Corneal Macular 0 0,00 0 0,00 of 0,0 of 0,00 of 0,00]
371.56 Otras distrofias estromaticas de la cornea 0 0,00 Of 0,00 0] 0,00 0] 0,00] 0 0,00]
37157 Distrofia Corneal Endotelial Polimorfa Posterior 0 0,00 0 0,00] of 0,00 of 0,00 of 0,00]
371.58 Otras distrofias posteriores de la cornea 0 0,00 0 0,00 of 0,00 of 0,00 of 0,00)
De 0-1! De 16-29 De 30-44 De 45-64 65 y més Edad media
[OTROS TRASTORNOS OCULARES Casos| Tasa [Casos [Tasa Casos Tasa Casos Tasa Casos Tasa Media DE
362.12 Retinopatia exudativa 0 0,00 of 0,00] 0l 0,00 0l 0,00 0 0,00
362.18 Vasculitis retiniana 0 0,00 0] 000 0] 0,00 0] 0,00] 0] 0,00
362.21 Fibroplasia Retrocristalina 0 0,00 0 0,00 of 0,00 of 0,00 of 0,00]
363.21 Pars Planitis 0 0,00 0] 0,00] 0f 0,00 0f 0,00] 0 0,00
368.61 [Ceguera nocturna congénita 0 0,00 of 0,00] 0l 0,0 0l 0,00 0 0,00
377.31 Papilitis 0 0,00 ol 000} ol 0.9 of o.00 0| 0,00)
378.61 Brown, Sindromede 0 0,00 0] 0,00] 0f 0,00 0f 0,00] 0f 0,00
378.71 Duane, Sindrome de 0 0,00 0) 0,00] 0f 0,00 [ 0,00 0f 0,00}
379.45 Pupila de Argyll Robertson atipica 0 0,00 0) 0,00 0of 0,004 0of 0,00} 0f 0,00
379.46 Adie, Sindromede 0 0,00 0] 0,00] 0f 0,00 0f 0,00 0f 0,00
379.51 Nistagmus congenito 0 0,00 of 0,00] 0l 0,0 0l 0,00 0 0,00
ENFERMEDADES DEL SISTEMA
CIRCLI ATORIO De 0-1 De 16-29 De 30-44 De 45-64 65 y mas Edad media
Poliarteritis nodosa y enfermedades conexas Casos| Tasa [Casos [Tasa Casos Tasa Casos Tasa Casos Tasa Media DE
446.0 M300 [Poliarteritis nodosa 0 0,00 0] 0,00] 0f 0,00 4 15,42 12) 60,78 70,7 8,7
446.1 M303 |Enfermedad de Kawasaki 0 0,00 0 0,00] of 0,00 of 0,00 of 0,00]
446.21 M310 |Sindrome de Goodpasture 0 0,00 0) 0,00 0f 0,001 0f 0,00} 0f 0,00
446.4 M313  |Granulomatosis de Wegener 0 0,00 0f 0,00 1) 4,24 51 19,27 3] 15,19 61,4 9,9
446.5 M316 |Arteritis de Células Gigantes 0 0,00 0 0,00 of 0,0 of 0,00 ) 30,39 78,9 7.3
446.6 M311 |Microangiopatia trombotica 0 0,00 0] 0,00] 0f 0,0 0f 0,00] 1] 5,06 86,
446.7 M314  |Arteritis de Takayasu 0 0,00 of 0,00] 0l 0,00 0l 0,00 0 0,00]
De 0-15 De 16-29 De 30-44 De 45-64 65 y mas Edad media
[OTRAS ENFERMEDADES CIRCULATORIAS Casos| Tasa [Casos |Tasa Casos Tasa Casos Tasa Casos Tasa Media DE
392 [Corea reumatica (incluye Corea de Sydenham) 0 0,00 0 0,00 0| 0,0 0| 0,00 0| 0,00
392.0 [con afeccion cardiaca 0 0,00 0| 0,00 0 0,00 0 0,00] 0 0,00
392.9] sin complicacion cardiaca 0 0,00 0 0,00 0| 0,00 0| 0,00 0| 0,00
416.0 Hipertension Pulmonar Primaria 2 12,85 1 4,11 3] 12,79 4] 15,42 12 60,78 57,2 22,5
42291 Miocarditis idiopatica 0 0,00 0 0,00 0| 0,00 0| 0,00} 0| 0,00
425.0 Fibrosis Endomiocardica 0 0,00 0 0,00 0| 0,0 0| 0,00 1 5,06 70
4252 Micardiopatia oscura de Africa 0 0,00 0 0,00 1] 4,24 0| 0,00 0| 0,00 35|
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425.3 Fibroelastosis Endocardica 0 0,00 Of 0,00 0] 0,00 0] 0,00] 0| 0,00]
426.7 Excitacion auriculoventricular anémala 0 0,00 0of 0,00 1 4,24 0l 0,00} 5| 25,32 74,7 18,5
435.2 Sindrome de robo de la subclavia 0 0,00 0) 0,00 0f 0,0 0f 0,00} 0f 0,00
4375 Enfermedad de Moyamoya 0 0,00 0) 0,00 0of 0,00 0of 0,00} 0f 0,00
443.0 1730 Enfermedad de Raynaud 0 0,00 0) 0,00] of 0,0 of 0,00} 3] 15,19 78, 6|
443.1 1731 [Tromboangeitis obliterante (Enfermedad de Buerger) 0 0,00 0| 0,00] 1 4,25 0f 0,00] 10| 50,65 77, 14,6)
446.20 geitis por hiperser no 0 0,00 o] 0,00} ol 0,09 ol 0,00 0 0,00)
446.29 Otras angeitsi por hipersensibilidad especficadas 0 0,00 of 0,00 0l 0,00 0l 0,00 0 0,00
447.8 Otros trastornos especificados de arterias y arteriolas 0 0,00 0) 0,00 0f 0,0 2| 7,71 8 40,52 78,5 13,5
448.0 Telangiectasia Hemorragica Hereditaria 0 0,00 0) 0,00] 0of 0,00 0of 0,00} 0f 0,00
453.0 Sindrome de Budd Chiari 0 0,00 0] 0,00] 0f 0,0 0f 0,00 1] 5,06 70|
ENFERMEDADES DEL APARATO
DECDIDATORIO De 0-1! De 16-29 De 30-44 De 45-64 65 y méas Edad media
ENFERMEDADES PULMONARES Casos| Tasa [Casos [Tasa Casos Tasa Casos Tasa Casos Tasa Media DE
501 Asbestosis 0 0,00 0] 0,00] 0f 0,00 0f 0,00] 0 0,00
502 Silicosis 0 0,00 ol 0,00 1] 4,24 95| 366,1 315] 159538] 71, 10,4]
503 Neumoconiosis por otro polvo inorganico 0 0,00 0 0,00] of 0,0 1 3,85} 0f 0,00 62|
504 Neumopatia por inhalacién de otro tipo de polvo 0 0,00 0) 0,00 0f 0,001 0f 0,00} 0f 0,00
516.0 Proteinosis Alveolar Pulmonar 0 0,00 of 0,00 0l 0,00 0l 0,00 0 0,00}
516.1 H. osis Pulmonar 0 0,00 0] 0,00 0] 0,00 0] 0,00] 0 0,00
516.3 Alveolitis fibrosante idiopatica 0 0,00 0) 0,00 0of 0,00 1 3,85} 3| 15,19 73,5 10,5
516.8 (Otras neumopatias alveolares y parietoalveolares especificadas 0 0,00 0 0,00 o 0,00 o 0,00 1 5,06 90|
ENFERMEDADES DEL APARATO DIGESTIVO  [pe 0-1 e 16-29 De30-44 De 45-64 65 y mas Edad media
ENFERMEDADES DEL APARATO DIGESTIVO Casos| Tasa [Casos [Tasa Casos Tasa Casos Tasa Casos Tasa Media DE
555 Enfermedad de Crohn 0 0,00 0] 0,00] 0f 0,00 0f 0,00] 0f 0,00
555.0) 0 0,00 Of 0,00 0] 0,00 0] 0,00] 1 5,06 73|
555.1) 0 0,00 0) 0,00] 0f 0,00] 0f 0,00] 1] 5,06 70|
555.2 0 0,00 0] 0,00] 0f 0,001 0f 0,00] 1] 5,06 81
555.9 0 0,00 2) 8,23 3| 12,79 3| 11,5 17| 86,10 64, 19,3
556 Colitis ulcerosa 0 0,00 0) 0,00 0f 0,001 0f 0,00} 0f 0,00
556.0f 1 6,43 1] 4,11] 1 4,29 9| 34,69 37] 187,39 69,6 17|
556.1] 0 0,00 0) 0,00 0] 0,00] 0] 0,00] O 0,00
556.2f 0 0,00 0] 0,00] 0f 0,00 0f 0,00] [ 0,00
556.3 0 0,00 0) 0,00] 0f 0,0 0f 0,00 0f 0,00
556.4 0 0,00 0] 0,00] 0f 0,0! 0f 0,00] 0 0,00
556.5| 0 0,00 0] 0,00] 0f 0,00 0f 0,00] 0f 0,00
556.6 0 0,00 Of 0,00 0] 0,00 0] 0,00] 0] 0,00
556.8] 0 0,00 0] 0,00 0] 0,00 0] 0,00] 0 0,00
556.9 0 0,00 1] 4,11] 2| 8,501 16] 61,67 205] 1038,3 80,1 10,8
530.0 K220 |Acalasiay cardioespasmo 1 6,43 1 4,11 0of 0,0 0f 0,00 4 20,26 61 37,9
530.7 Sindrome de Mallory Weiss 0 0,00 0] 0,00] 0f 0,0 2| 7,71 0f 0,00 56,5 49,5|
579.1 Esprue Tropical 0 0,00 o] 0,00 0] 0,00 0 0,00 0| 0,00
535.1 Gastritis atréfica 0 0,00 Of 0,00 0] 0,00 1} 3,89 7| 35,45 79,2 10,3}
535.2 Hipertrofia de mucosa gastrica 0 0,00 0) 0,00 0f 0,001 0f 0,00} 1] 5,06] 67,
ENFERMEDADES DEL APARATO
GENITOLIRINARIO De 0-1 De 16-29 De 30-44 De 45-64 65 y mas Edad media
Glomerulonefritis crénica Casos| Tasa [casos |Tasa |casos Tasa Casos | Tasa Casos | Tasa Media  |DE
582.0 [Glomerulonefritis crénica proliferativa 0 0,00 0) 0,00] 0of 0,00 0of 0,00} 0f 0,00
582.1 [Glomerulonefritis cronica membranosa 0 0,00 0 0,00 0of 0,0 0of 0,00} 0f 0,00
582.2 (Glomerulonefritis cronica membranoproliferativa 0 0,00 0] 0,00] of 0,0 0of 0,00 0f 0,00
582.4 (Glomerulonefritis progresiva de evolucion rapida 0 0,00 0) 0,00 0f 0,001 [ 0,00} 0f 0,00
582.8 Glomerulonefritis con otra lesion renal 0 0,00 0] 000 0] 0,00 0] 0,00] 0] 0,00
582.81] 0 0,00 0) 0,00] 0l 0,00 0l 0,00] 0f 0,00f
582.89 0 0,00 0] 0,00] 0f 0,00 0f 0,00] 0f 0,00
582.9 [Glomerulonefritis crénica con lesién no especificada 0 0,00 0] 0,00] 0f 0,0 0f 0,00 0f 0,00
De 0-1 De 16-29 De 30-44 De 45-64 65 y mas Edad media
Nefritis y nefropatia no especificada como aguda ni cronica Casos| Tasa [Casos |Tasa Casos Tasa Casos [Tasa Casos  |Tasa Media DE
583.0 [Con lesion de glomerulonefritis proliferativa 0 0,00 0) 0,00 0f 0,00 0of 0,00} 0f 0,00
583.1 Con lesion de glomerulonefritis membranosa 0 0,00 0,00] of 0,0 of 0,00} 0f 0,00
583.2 Con lesion de glomerulonefritis membranoproliferativa 0 0,00 0,00] 0f 0,0 0f 0,00 1] 5,06 73]
583.4 [Con lesion de glomerulonefritis progresiva de evolucion rapida 0 0.00 0 0,00 ol 0.0 o 0.00 o 0,00)
583.6 [Con lesion de necrosis de la corteza renal 0 0,00 0 0,00 0of 0,004 0of 0,00} 0f 0,00
583.7 [Con lesion de necrosis de la médula renal 0 0,00 0f 0,00 0l 0,001 0] 0,00} 0) 0,00]
583.8 [Con otralesion renal 0 0,00 0| 0,00 0of 0,00 0of 0,00 0f 0,00}
583.81 0 0,00 0] 0,00] 0f 0,00 0f 0,00] [ 0,00
583.89) 0 0,00 0) 0,00] 0f 0,0 0f 0,00] 0f 0,00}
583.9 [Con lesion patologica no especificada del rifion 0 0,00 0| 0,00] 0of 0,0 of 0,00 0of 0,00
De 0-1! De 16-29 De 30-44 De 45-64 65 y méas Edad media
[OTROS TRASTORNOS DEL APARATO URINARIO Casos| Tasa [casos [Tasa Casos Tasa Casos Tasa Casos Tasa Media DE
588.0 (Osteodistrofiarenal 0 0,00 0) 0,00 0f 0,004 0of 0,00} 0f 0,00
588.1 Diabetes Insipida Nefrogénica 0 0,00 0] 0,00] 0f 0,0 0f 0,00 0f 0,00
593.4 Otra obstruccion ureterica (Fibrosis Retroperitoneal idiopatica) 0 0,00 0 0,00 o 0,00 0 0,00 2) 10,13 82| 11,3
595.1 N301 |[Cistitis Intersticial crénica 0 0,00 0 0,00] of 0,0 of 0,00} 0f 0,00
595.3 Trigonitis 0 0,00 0] 0,00] 0f 0,0! 0f 0,00] 0f 0,00
De 0-1! De 16-29 De 30-44 De 45-64 65 y méas Edad media
ENFERMEDADES DEL EMBARAZO, PARTO Y
PUERPERIO Casos| Tasa [casos |Tasa Casos Tasa Casos Tasa Casos Tasa Media DE
655.30 Sospecha de lesion fetal por viriasis materna, afectacion materna, epis: 0 0,00 0 0,00 0| 0,0 0| 0,00} 0| 0,00
655.31 Sospecha de lesion fetal por viriasis materna, afectacion materna, part 0 0,00 0 0,00 0| 0,0 0| 0,00} 0| 0,00
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ENFERMEDADES DE PIEL Y TEJIDO
SUBCUTANEQ De 0-15 De 16-29 De 30-44 De 45-64 65 y méas Edad media
Dermatosis bullosa Casos| Tasa [Casos |Tasa |casos Tasa Casos | Tasa Casos | Tasa Media  |DE
694.1 L131 |Dermatitis pustular subcorneal 0 0,00 0) 0,00 0f 0,001 0f 0,00} 0f 0,00
694.4 L100 |Penfigo 0 0,00 0] 0,00 0] 0,00 0f 0,00] 1] 5,06 89
L101
L102
L103
L104
L108
L109
694.5 L120 |Penfigoide 0 0,00 0] 0,00] 0f 0,00 0f 0,00] 0f 0,00
L128
L129
694.6 L121 Penfigoide Mucoso Benigno 0 0,00 0f 0,00 0l 0,001 0] 0,00} 0) 0,00
694.60) 0 0,00 0) 0,00] 0] 0,09 [y 0,00] 0f 0,00f
694.61] 0 0,00 0) 0,00] 0f 0,00 0f 0,00] 0 0,00
De 0-15 De 16-29 De 30-44 De 45-64 65 y més Edad media
[OTROS TRASTORNOS DE LA PIEL Casos| Tasa [Casos [Tasa Casos Tasa Casos Tasa Casos Tasa Media DE
695.1 L510 |Eritema multiforme 1 6,43 o]l 0,00 ol 0,00 1] 3,89 2] 10,13] 51,7 332
L511
L512
L518
L519
695.81 LOO Enfermedad de Ritter 0 0,00 0f 0,00 0l 0,001 0l 0,00} 0) 0,00
696.2 Parapsoriasis 0 0,00 0) 0,00 0f 0,00 0f 0,00} 0f 0,00
696.4 Pitirasis Rubra Pilaris 0 0,00 0) 0,00] 0of 0,00 0of 0,00} 0f 0,00
697.0 Liquen Plano 0 0,00 0] 0,00] 0f 0,00 0f 0,00] 0 0,00
701.0 Esclerodermacircunscrita 0 0,00 0 0,00] of 0,0 1 3,85 1] 5,06 59 18,4
701.1 [Queratoderma adquirido 0 0,00 0 0,00] of 0,00 of 0,00} 0f 0,00
701.2 [Acantosis Nigricans Adquirida 0 0,00 0f 0,00 0l 0,001 0] 0,00} 0) 0,00
7018 Otras enfermedades hipertréficas atréficas de la piel especificadas 0 0,00 0,00 ol 0.00 ol 0,00 o 0,00)
705.82 Fox Fordyce, Enfermedad de 0 0,00 0,00 0l 0,001 [} 0,00} 0) 0,00
ENFERMEDADES DEL SISTEMA
OSTEOMIOARTICULAR Y TEJIDO CONECTIVO .
De 0-15 De 16-29 De 30-44 De 45-64 65 y méas Edad media
ENFERMEDADES DIFUSAS DEL TEJIDO CONECTIVO Casos| Tasa [Casos [Tasa Casos Tasa Casos Tasa Casos Tasa Media DE
710.0 M320 |Lupus Eritematoso Sistémico 0 0,00 5| 2057 7 29,74 17 65,52 19 96,23 57,9 18,8
M321
M328
M329
710.1 M340 |Esclerosis sistémica 0 0,00 o] 0,00 1 4,24 12] 46,25 12} 60,78] 64,5 14,3
M341
M342
M348
710.2 M350 |Sindrome de Sjogren Primario 0 0,00 0) 0,00] 0of 0,00 0of 0,00 2| 10,13 73 4,2]
7103 M330 |Dermatomiositis 0 0,00 0] 0,00] 0f 0,0! 1 3,895 2] 10,13] 69, 9,1
M331
M339
7104 M332 [|Polimiositis 0 0,00 0] 0,00] 1 4,25 5) 19,27| 6] 30,39 67,9 13,9
7105 &? Sindrome del Aceite Toxico 0 0,00 0) 0,00 0f 0,00 0f 0,00} 0f 0,00
7108 M355 [Otras enfermedades difusas de tejido conectivo especificadas 0 0,00 0 0,00) ol 0,09 o 0,00 2 10,13 75,9 6.4
M358
7109 M359 |Enfermedad difusa del tejido conectivo NE 0 0,00 0) 0,00] of 0,0 3| 11,56| 5) 25,32 72,5 8,8
De 0-15 De 16-29 De 30-44 De 45-64 65 y méas Edad media,
[ARTROPATIAS Casos| Tasa [Casos |Tasa |casos Tasa Casos  |Tasa Casos | Tasa Media  |DE
7141 Felty, Sindrome de 0 0,00 o] 000 of o009 of 0.0 0 0,00
714.30 M08 Artritis reumatoide juvenil 0 0,00 0 0,00 0| 0,004 0| 0,00} 0| 0,00
714.31 0 0,00 0 0,00 0| 0,0 0| 0,00 0| 0,00
714.32 0 0,00 0 0,00 0| 0,00 0| 0,00 [ 0,00
714.33 0 0,00 0 0,00 0| 0,00 [ 0,00] [J 0,00
720.0 Espondilitis Anquilosante 0 0,00 0 0,00 0| 0,0 0| 0,00] 0] 0,00
720.1 Entesopatia vertebral 0 0,00 ol 0,00 1 4,29 8| 30,83 11 55,71 67,9 14,3
7216 M481 |Hiperostosis anquilosante vertebral 0 0,00 0 0,00 0| 0,00 0| 0,00 0| 0,00
716.00 Enfermedad de Kaschin-Beck 0 0,00 0 0,00 0| 0,0 0| 0,00} 0| 0,00
716.01 0 0,00 0 0,00 0| 0,00 [ 0,00] [ 0,00
716.02 0 0,00 o) 0,00 0 0,00 0 0,00] 0 0,00
716.03 0 0,00 0 0,00 0| 0,0 0| 0,00] [ 0,00
716.04 0 0,00 0 0,00 0| 0,00] 0| 0,00] [ 0,00
716.05 0 0,00 0 0,00 0| 0,0 0| 0,00] 0| 0,00
716.06 0 0,00 0 0,00 0| 0,0! 0| 0,00] [ 0,00
716.07 0 0,00 0 0,00 0| 0,00 [ 0,00] 0| 0,00
716.08 0 0,00 [ 0,00 0 0,00] 0 0,00] 0 0,00
716.09 0 0,00 0 0,00 0| 0,0 0| 0,00] 0| 0,00
719.20 Sinovitis Vellonodular 0 0,00 0 0,00 0| 0,00 0| 0,00} 0| 0,00
719.21 0 0,00 0 0,00 0| 0,0! [ 0,00 [J 0,00
719.22 0 0,00 0 0,00 0| 0,0 [ 0,00] [J 0,00
719.23 0 0,00 0 0,00 0| 0,00 0| 0,00] [ 0,00
719.24 0 0,00 0| 0,00 0 0,00 0 0,00] 0 0,00
719.25 0 0,00 0 0,00 0| 0,0 0 0,00] 0| 0,00
719.26 0 0,00 0 0,00 0| 0,00] 0| 0,00 0| 0,00
719.27 0 0,00 0 0,00 0| 0,0 0| 0,00 [ 0,00
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719.28 0 0,00 o 0,00} ol 0,09 o] 0,00 0] 0,00)
719.29 0 0,00 o] 000 o] 009 o] 0.0 0 0,00
719.30 Reumatismo Palindrémico 0 0,00 0 0,00 of 0,0 of 0,00 of 0,00
719.31 0 0,00 o] 0,00} of 0.09 of 0.00 0| 0,00
719.32 0 0,00 ol 0.00] o] 0.0 ol 0.00 0| 0,00
719.33 0 0,00 o 0,00} o[ 0,0 o] 0,00 0| 0,00)
719.34 0 0,00 ol 0,00} o] 0.9 o] 0,00 0 0,00
719.35 0 0,00 ol 0.0} o]l 0.9 o] 0.00 0| 0,00
719.36 0 0,00 ol 0.0} o] 0.0 o] 0.00 0| 0,00)
719.37 0 0,00 ol _0.00} ol o0.00 ol 0.00 0) 0,00)
719.38 0 0,00 o 0,00} o] 0.0 o] 0,00 0| 0,00)
719.39 0 0,00 o] _0.00] o] 0.9 ol 0,00 0 0,00
De 0-15 De 16-29 De 30-44 De 45-64 65 v méas Edad media,
[Osteocondropatias Casos| Tasa [Casos |Tasa Casos Tasa Casos Tasa Casos Tasa Media DE
7320 M420 |Osteocondrosis juvenil vertebral 0 0,00 0 0,00 of 0,0 of 0,00 of 0,00]
732.1 M911 [Osteocondrosis juvenil de caderay pelvis 0 0,00 0 0,00] 0f 0,0 1 3,85} 1] 5,06 70,5 13,4
7323 M922 |Osteocondrosis juvenil de extremidad superior 0 0,00 0) 0,00 0f 0,001 0f 0,00} 0f 0,00]
7324 M92 [Osteocondrosis juvenil de extremidad inferior salvo pie 0 0,00 0 0,00] of 0,00 of 0,00 of 0,00]
732.5 [Osteocondrosis juvenil del pie 0 0,00 0) 0,00 0f 0,0 0f 0,00} 0f 0,00
732.7 M932 |Osteocondritis disecante 0 0,00 0 0,00 of 0,00 of 0,00 of 0,00]
De 0-15 De 16-29 De 30-44 De 45-64 65 y méas Edad media
[OTRAS ENFERMEDADES OSTEOMIOARTICULARES Casos| Tasa [Casos |Tasa Casos Tasa Casos Tasa Casos Tasa Media DE
7238 Enfermedad de Klippel 0 0,00 0f 0,00 0| 0,0 0| 0,00 1 5,06] 75
728.11 Miositis Osificante Progresiva 0 0,00 of 0,00 0| 0,00 0 0,00 0| 0,00
731.0 Osteitis deformante sin mencién de tumor 6seo (Enf. de Paget) 0 0,00 o 0,00 o 0,0 o 0,00 8 4052 82,4 6,4
733.6 M940 |Enfermedad de Tietze 0 0,00 0) 0,00] 0of 0,00 0of 0,00} 0f 0,00
7337 M890 |Algoneurodistrofia 0 0,00 0] 0,00] 0f 0,0 0f 0,00] 1] 5,06 89
ENFERMEDADES CONGENITAS De 0-15 De 16-29 De 30-44 De 45-64 65 y més Edad media
SISTEMA NERVIOSO Casos| Tasa [Casos [Tasa Casos Tasa Casos Tasa Casos Tasa Media DE
740 Anencefalia 7 | 449 o 0,00] of 0,00 of 0,00 0 0,00
741 Espina bifida 18 | 115,69 3] 12,34 0| 0,00 0| 0,00} 1 5,06]
742.0] Encefalocele 0 0,00 of 0,00 o] 0.0 0] 0,00 0 0,00)
742.1 Microcefalia 2 12,85 1l 4an of 0.9 of 0,00 0 0,00 8.7] 6
742.2] Reduccién de encefalo 1 6,43 of 0,00 o] 0.0l 0] 0,00 0 0,00)
742.4) Otras anomalias del encefalo 0 0,00 0] 0,00 1] 4,24 0 0,00] 0 0,00 34
742.5] Otras anomalias de medula espinal 0 0,00 0] 0,00 0] 0,09 0] 0,00 10] 5065 80.1] 5,5
742.8-9 Otras anomalias del S.Nervioso 2 12,85 ol 0,00 o] 0.9 1| 3,89 0 0,00) 16,3 283
0J0
743.0] Anoftalmia 0 0,00 of 0,00 o] 0.0l 0] 0,00 0 0,00)
743.1 Microftalmia 0 0,00 o 0,00] of o0 of 0,00 0 0,00
743.2 Buftalmia 0 0,00 o 0,00] of 0,09 of 0,00 0 0,00)
743.3] Catarata congenita y cristalino 0 0,00 0] 0,00 0| 0,00 0| 0,00} 0| 0,00|
743.4 Coloboma y alt segmentos anteriores 0 0,00 o] 000 o] o009 0] 000 0 0,00,
743.5 Alt segmento posterior 0 0,00 o] 000 of o0.0q of 0.00 0 0,00
743.6] Alt parpados, lacrimales y orbita 0 0,00 o] 000 0] 0,0 o] 0,00 0 0,00
743.8-9 Otras anomalias del ojo 0 0,00 0] 0,00 0) 0,0l 0 0,00] 0 0,00
oIDO
744.0 Alt oido con deterioro de audicion 0 0,00 o] 000 o] o009 0] 0,00 0 0,00
744.1] Oreja supernumeraria 0 0,00 0] 0,00 0| 0,00 0| 0,00f 0] 0,00]
744.2-4 Otras alt oido 0 0,00 ol 0,00 ol 0.0 0] 0,00 0 0,00)
774.5-8-9 Alteraciones cuello o cara (otras) 0 0,00 0] 0,00 0| 0,0 0| 0,00} 0| 0,00]
[APARATO CIRCULATORIO
745.0| Tronco arterioso 0 0,00 o] 0,00 0 0,00 0 0,00 1 5,06 73|
745.1] Trasposicién grandes vasos 1 6,43 0] 000 1] 4,29 0 0,00] 0 0,00 18] 18,4
745.2] Tetralogia de Fallot 2 12,85 3| 12,34 2 8,50 0| 0,00} 0| 0,00] 21,4 16,4
745.3 Ventriculo comun 0 0,00 o 0.00] of 0.9 of 0,00 0 0,00 27| 188
745.4 Comunicacion intreventricular 1 6,43 2| 823 1| 424 1| 3,89 0 0,00) 55,7 23]
745.5] Alt tabique auricular 1 6,43 2| 823 1| 4,29 4] 15,42 6]  30,39)
745.6] Alt eminencias endocardicas 0 0,00 o] 000 o] 009 0] 009 0 0,00
745.7] Cor biloculare 0 0,00 of 0,00 o] o009 o] 0,00 o 0,00)
745.9] Defectos cierre septal 0 0,00 0] 0,00 0| 0,00 0| 0,00} 0| 0,00]
746.0| Alt. valvula pulmonar 0 0,00 0] 0,00 0| 0,00 0| 0,00f Y 0,00]
746.1] Atresia y estenosis tricuspide 0 0,00 o] 0,00 1| 4,29 0,00) 0 0,00 35|
746,2] Anomalia de Ebstein 0 0,00 0] 0,00 [ 0,00 0] 0,00} 0| 0,00]
746,3] Estenosis de aortica 0 0,00 of 0,00 o] o009 0] 0,00 0 0,00
746,4 Insuficiencia aortica 1 6,43 of 0,00 o] o009 0] 0,00 0 0,00)
746.5 Estenosis mitral 0 0,00 o] 0,00 0] 0,00 o] 0,00 0 0,00)
746.6] Insuficiencia mitral 0 0,00 of 0,00 o] 0.0l 0] 0,00 0 0,00)
746.7| Hipoplasia cor izquierdo 1 6,43 0] 0,00 0) 0,0l 0 0,00] 0 0,00
746.9 Otras alt corazon 37 | 2378 8| 3291 2[ 8,50 2] 7.7 2| 1013] 124 195
747.0| Persistencia ductus 1 6,43 of 0,00 o] 0,09 0] 0,00 0 0,00
747.1) Coartacion de aorta 0 0,00 0 0,00 1 4,25 0| 0,00} 0| 0,00 43
747.2 Otras alt aorta 0 0,00 o] 000 of o0.0q of 0.00 0 0,00
747.3 Alt arteria pulmonar 2 | 1285 o 000 1| 4,29 of 0,00 0 000] 22§ 194
747.4) Alt grandes venas 1 6,43 o  0,00] of 0,0 of 0,00 0 0,00
747.5| Hipoplasia arteria umbilical 0 0,00 o] 0,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00
747.6| Alt sistema vascular periferico 0 0,00 0] 000 0) 0,00 0 0,00] 0 0,00
747.9) Otras anomalias sist circulatorio 0 0,00 of 0,00 o] o009 o] 0,00 o 0,00)
[APARATO RESPIRATORIO
748.0| Atresia de coanas 0 0,00 0] 0,00 0) 0,0l 0 0,00] 0 0,00
748,1 Otras alt nariz 0 0,00 ol o000 0| 0,00 0 0,00 0 0,00
748.2] Velo congenito laringe 0 0,00 0] 000 0) 0,00 0 0,00] 0 0,00
748.3] Otras alt laringe, traquea y bronquios 0 0,00 0] 0,00 0| 0,00 0| 0,00} 0| 0,00]
748.4] Pulmon quistico congenito 0 0,00 0] 0,00 0| 0,00 0| 0,00} 0| 0,00]
748.5 Agenesia, displasia e hipoplasia pulmon 2 12,85 0] 0,00 0) 0,00 0 0,00] 0 0,00 0]
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748.6] Otras alt congenitas pulmon 1 6.43 o] 0,00 0] 0,09 0] 0,00 0 0,00 0
(OTROS APARATOS
750 Alt congenitas aparato digestivo superior 2 12,85 0] 0,00 0| 0,0 0| 0,00} 0| 0,00]
479) Fisura del paladar y labio leporino 0 0,00 0]  0,00] 0 0,0 0 0,00] 0 0,00
751 Otras anomalias congenitas aparato digestivo 2 12,85 0] 0,00 0| 0,00 2| 7,71 2| 1013
752] Alt congenitas sistema genital 0 0.00 o] 0,00 0] 0,09 0] 0,00 0 0,00)
753| Alt congenitas sistema urinario 6 3856 0] 0,00 1 4,25 7| 26,99 14| 70,91
754 Alt congenitas sistema osteomuscular 1 6,43 o] 000 0] 0,0 0] 0,00 1 5,06 39,5 389
755 Alt congenitas de miembros (otras) 1 6,43 0] 0,00 0| 0,0 0| 0,00} 0| 0,00] 0f
756 Alt congenitas sistema osteomuscular (otras) 9 57,84 2| 8,23 0 0,00 2 7,71} 4 20,26
757 Alt congenitas tegumento 0 0,00 o] 0,00 0] 0,00 0] 0,00 2| 10,3]
758| Alt congenitas cromosomicas 16 | 102,83] 6] 24,68 8| 3399 6] 23,13 2| 10,13
759 Alt congenitas (otras) 42 | 269.9 6] 2468 6] 25,50 7] 26,98 0 0,00
OTROS

760 RN afectado por enf madre sin relacion con este embarazl 1 6.43 o] 0,00 0 0,01 0 0,00] 0 0,00 0
761 RN afectado por complic maternas del embarazo 14 89,98 o] 0,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00 0|
762] RN afectado por complic placenta, cordon o membranas 8 5142 o] 000 o] 009 0] 000 0 0,00 0
763 RN afectado por otras complic trabajo y parto 2 12,85 0] 0,00 0] 0,09 0] 0,00 0 0,00 0
764 Crec fetal lento y desnutricion fetal 0 0,00 0] 0,00 0| 0,00 0| 0,00} 0| 0,00]
765 Trast corta duracion de gestacion y bajo peso al nacer 94 | 604,14] 0] 0,00 0) 0,0l 0 0,00] 0 0,00 0]
766 Trast larga duracion de gestacion y alto peso al nacer 1 6,43 o] 0,00 ol 0,09 0] 0,00 0 0,00 0
767 Traumatismo al nacimiento 4 25,71 o] 0,00 0 0,00 0 0,00 0 0,00 0|
768 Hipoxia intrauterina y asfixia al nacer 23 | 147,82 o] 000 o] o009 0] 0,00 0 0,00) 0
769 Sind dificultad respiratoria 48 308,5 0] 0,00 0| 0,00 0| 0,00} 0| 0,00] 0f
770 Otras afectaciones resp. de feto y RN 31 | 199,24 0] 0,00 0| 0,00 0| 0,00} 0| 0,00] 0f
771 Infecciones propias perinatales 20 ] 128,54 o] 0,00 0 0,0l 0 0,00] 0 0,00 5, 7
772 Hemorragia fetal y neonatal 3 19,28 o] 0,00 ol 0,09 0] 0,00 0 0,00
773 Enf hemolitica feto y RN por isosensibilizacion 1 6,43 0] 0,00 0) 0,00 0 0,00] 0 0,00
774] Otras formas de ictericia perinatal 0 0,00 0] 0,00 o] o009 0] 0,00 0 0,00
775) Trast endocrinos y metabol propios de feto y RN 1 6,43 0] 0,00 0| 0,00 0| 0,00} 0| 0,00] 0f
776 Trast hematologicos de feto y RN 3 19,28 0] 0,00 0| 0,00 0 0,00] 0 0,00 0]
777 Trast perinatales de aparato digestivo 1 70,70 o] 0,00 0] 0,0 0] 0,00 0 0,00 0
778 Trast tegumentos y temperatura de feto y RN 2 12,85 o] 0,00 ol 0,00 0] 0,00 0 0,00 0
779| Trast mal definidos de periodo perinatal 25 | 160,68| 0] 0,00 0) 0,00 0 0,00] 0 0,00 0
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REPIER-As

ias. Mortalidad, 1987-1998

Tasas especificas del periodo por millén de habitantes

Nombre de la Enfermedad Rara

Distribucion

CIE9 CIE10 |[ENFERMEDADES ENDOCRINAS
19871000 1991-1904 ___11005.1008 |
[TRASTORNOS DE LAS GLANDULAS TIROIDES Y PARATIROIDES Casos Tasa fcasos |Tasa Casos Tasa
242.0 Bocio toxico difuso 1 091 o 0.0 2 1,89
242.00 0 0,00 0] 0,0 0 0,00]
242.01 0 0,00 0f 0,008 0 0,00]
243 Hipotiroidismo congénito 0 0,00 0] 0,00 0 0,00}
245.2 Tiroiditis Linfocitica crénica 0 0,00 [y 0,00 0 0,00]
252.0 Hiperparatiroidismo 0 0,00 0] 0.0 0 0,00]
Enfermedad 6sea de Von Recklinghausen 0 0,00 0f 0,008 0 0,00
252.1 Hipoparatiroidismo 2 1,81 1 0,92 0 0,00]
. 1987-1900 1001-1904 11995-1908 |
TRASTORNOS DE LA GLANDULA PITUITARIA Y SU CONTROL
HIPOTALAMICO Casos | Tasa |Casos |Tasa Casos Tasa
253.0 E220 Acromegaliax g\gantismo 1 0,91 1] 0,92 1 0,92]
253.1 E221 |Otras hiperfunciones (Sindrome de Forbes Albright) 0 0,00 0f 0,008 0 0,00]
253.2 E230 |Panhipopitituarismo 4 3,63 4 3,67] 3 2,77]
253.3 E230 |Enanismo pituitario 0 0,00 1 0,92 0 0,00]
253.4 E236 [Otros trastornos de la glandula pituitaria 0 0,00 [y 0,00 0 0,00]
253.8 E233
E237
1987-1990 1991-1994 1995-1
[TRASTORNOS DE LAS GLANDULAS ADRENALES Casos Tasa |Casos |Tasa Casos Tasa
255.0 E240 [Sindrome de Cushing 3 2,72 [v 0,00 1 0,92]
E241
E248
255.1 E260 |Hiperaldosteronismo 1 0,91 0l 0,008 0 0,00]
E261
E268
E269
255.2 E250 Trastornos adrenogenitales 0 0,00 0 0,00 0 0,00}
E258
E259
255.4 Insuficiencia corticoadrenal 6 5,44 8| 7,33 13| 12,02
255.6 275 Hiperfuncién meduloadrenal 0 0,00 0] 0,00 0 0,00}
1987:1990 1991.1994 19051993
[OTROS TRANSTORNOS GLANDULAS ENDOCRINAS Casos Tasa |Casos |Tasa Casos Tasa
257.2 E345 |Sindrome de Reifenstein y otras hipofunciones testiculares 0 0,00 o 000 0 0,00
257.8 E298 |Feminizacion testicular y otras disfunciones testiculares 0 0,00 [ 0,008 0 0,00]
258.0 C758 |Sindrome de Wermer 0 0,00 0ol 0,0 0 0,00}
258.1 Sindrome de Schmidt, sindrome de Lloyd 0 0,00 [ 0,00) 0 0,00]
259.2 E340 |Sindrome Carcinoide 0 0,00 [y 0,00) 0 0,00]
259.4 E343 |Enanismos no clasificados bajo otros conceptos 0 0,00 ol 0,0 0 0,00
259.8 Otros trastornos endocrinos especificos 0 0,00 [y 0,00) 0 0,00]
Sindrome de Werner, 0 0,00 0] 0,004 0 0,00]
Progeria 0 0,00 ol 0,09 0 0,00f
251.5 E168 |Anormalidad en la secrecion de la gastrina 0 0,00 ol 0,0t 0 0,00
1087.1000 1001.1004 10051008
DEFICIENCIAS NUTRITIVAS Casos | Tasa |Casos |Tasa Casos Tasa
260 Kawashiorkor 0 0,00 [v 0,00) 1 0,92
261 Marasmo 0 0,00 1] 092 1 0,92
264.4 Con geratomalacia 0 0,00 ol 0,00 0 0,00}
264.5 [Con ceguera nocturna 0 0,00 [v 0,0 0 0,00]
265.0 Beri beri 0 0,00 0l 0,008 0 0,00]
265.2 Pelagra 0 0,00 0] 0,004 0 0,00]
&EO GEW TRASTORNOS METABOLICOS Y DE
INMUNIDAD 1987:1990 1991:1994 1995:1
Trastornos del transporte y metabolismo de aminoacidos Casos | Tasa |Casos [Tasa Casos Tasa
270.0 E720 [Trastornos del transporte de aminoécidos 0 0,00 0 0,00 0 0,00]
270.1 E700 |Fenilcetonuria 0 0,00 Of 0,00} 0 0,00}
E701
270.2 E702 |Otros trastornos del metabolismo de aminoacidos aromaticos 0 0,00 0 0,00) 0 0,00
270.3 E710 [Trastornos del metabolismo de aminoécidos de cadena ramificada 0 0,00 1 0,92) 0 0,00
E711
E712
270.4 E721 |Trastornos del metabolismo de amino acidos sulfurados 0 0,00 0| 0,00] 0 0,00
270.5 E703 |Trastornos metabolismo de la histidina 0 0,00 0 0,00 0 0,00]
E708
E709
270.6 E722 _|Trastorno del metab del ciclo uréico 0 0,00 ol 0,00 0 0,00
E724
270.7 E723 |Otros trast del metabolismo de aminoéacidos 0 0,00 [o] 0,00 0 0,00
270.8 E725 0 0,00 0| 0,00] 0 0,00]
E725
E728
270.9 E729 |Trastorno no especificado del metabolismo de los aminoacidos 0 0.00 o 0,00 0 0,00
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1987-1900 1901-1004 1905-190,
CIE9 CIE 10 [Trastornos del transporte y metabolismo de los carbohidratos Casos | Tasa |casos |Tasa Casos Tasa
271.0 E740 |Glucogenosis 0 0,00 0,00 1 0,92
271.1 E742 JGalactosemia 0 0.00 o 000 o 0,00
271.2 E741 [Intolerancia Hereditaria a la Fructosa 0 0,00 0of 0,00 of 0,00
271.8 E748 |Otros trast. especificados del transp y metab de carbohidratos 0 0,00 o o000 ol 0,00)
1987-1990 1991-1994 1995-199,
Trastornos del metabolismo lipdide Casos Tasa |Casos |Tasa Casos Tasa
272.5 E786 [Carencias de lipoproteinas 0 0,00 0 0,00 0] 0,00}
272.6 E881 |Lipodistrofia 0 0,00 (o 0,00 [V 0,00
272.7 E752 |Lipidosis 1 0,91 0,00 0f 0,00
E770
E751
E771
E755
272.8 E752 |Otros trastornos del metabolismo lipoide 0 0,00 0f 0,00 0f 0,00
E882
E888
1987-1990 19011994 1995-190.
Trastornos del metabolismo de proteinas Casos Tasa |Casos |Tasa Casos Tasa
273.0 D890 [Hipergammaglobulinemiapoliclonal 1 0,91 of 0,00 of 0,00}
273.1 D472 |Paraproteinemia monoclonal 0 0,00 2] 1,83 4 3,70]
273.2 Otras paraproteinemias 2 1,81 2] 1,83 1 0,92
D891 |Crioglobulinemia 0 0,00 0,00 0f 0,00
273.3 C880 [Macroglobulinemia 5 4,53 9 8,25 12) 11,09
273.8 Otros trastornos del metabolismo de proteinas plasmaticas 1 091 o o000 ol 0,00
EB880 |Atransferrinemia Congénita 0 0,00 0f 0,00 0f 0,00
E880 |Bisalbuminemia 0 0,00 0,00 0f 0,00
1987-1990 1991-1994 1995-190:
Trastornos del metabolismo mineral Casos Tasa [Casos |Tasa Casos Tasa
275.0 E831 |Trastornos del metabolismo del hierro 3 2,72 2] 1,83 3 2,77
275.1 E830 |Trastornos del metabolismo del cobre 0 0,00 0o 000 0f 0,00
275.3 E833 [|Trastornos del metabolismo del fosforo 0 0,00 0,00 of 0,00}
275.4 E835 |Trastornos del metabolismo del calcio 2 181 I 092 jl 0,92
275.400 E201 [Jinespecifico 0 0,00 0] 0,00 0] 0,00
275.49 otros 0 0,00 ol 000 0] 0,00
1987-1990 1991-1994 1995:199
Otros trastornos del metabolismo Casos Tasa [Casos [Tasa Casos Tasa
277.0 E840 [Fibrosis Quistica 4 3,63 il 0,92 [y 0,00}
277.00 E841 |FQ sin ileo meconial 0 0,00 o 0,00 0] 0,00
277.01) EB848 |FQ con ileo meconial 0 0,00 0l 0,00 0f 0,00
E849
277.1 EB00 [Trastornos en el metabolismo de las porfirinas 1 0,91 1 0,92 0f 0,00
E801
E802
277.2 E791 JOtros trast. de la purinay pirimidina 0 0,00 0o 0,00 0] 0,00}
E798
E799
277.3 E850 [JAmiloidosis 23 20,86 24 22,00 32 29,58
E851
E852
E853
E854
E858
E859
277.4 E804 |Trastornos en la excrecion de labilirrubina 0 0,00 o 000 ol 0,00
E805
E806
E807
277.5 E760 |Mucopolisacaridosis 2 1,81 1} 0,92 1) 0,92
E761
E762
E763
E768
E789
277.6 E880 [|Otros trastornos de enzimas circulatorias 2 1,81 of 0,00 of 0,00}
E880 |Déficit de Alfa 1 Antitripsina 0 0,00 of 0,00 of 0,00
D841 |Angioedema Hereditario 0 0,00 0,00 0 0,00
277.8 Otros trastornos especificos del metabolismo 1 0,91 3 2,75 5 4,62
D760 [Histiocitosis X crénica 0 0,00 0o 000 0f 0,00
D760 |Enfermedad de Hand- Schuller-Christian 0 0,00 0,00 0,00
1987-1990 1991-1004 1995-190;
Trastornos que implican el mecanismo inmunitario Casos Tasa [Casos |Tasa Casos Tasa
279.00 D809 [JHipogammaglobulinemia no especificada 0 0,00 0l 0,00 0f 0,00
279.01 D802 |Inmunodeficiencia IgA selectiva 0 0,00 0f 0,00 0f 0,00
279.02 D804 |Inmunodeficiencia IgM selectiva 0 0,00 0of 0,00 0of 0,00}
279.03 D803 JOtras deficiencias de inmunoglobulinas selectivas 0 0,00 0l 0,00 0l 0,00
279.04 D800 [JHipogammaglobulinemia congenita 0 0,00 ol 0,00 0| 0,00}
279.05 D805 |Sindrome de Hiper IgM 0 0,00 0] 0,00 O] 0,00
279.06 D801 JInmunodeficiencia variable comin 0 0,00 0ol 0,00 0) 0,00
279.10 Inmunodeficiencia con carencia celulas T no especificada 0 0,00 ol 0,00 0| 0,00}
279.11 D821 |Sindrome de Di George ( Hipoplasia timica) 0 0,00 0f 0,00 0f 0,00
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279.12 D820 |Sindrome de Wiskott Aldrich 0 0,00 0l 0,00 0 0,00]
279.13 D814 |Sindrome de Nezelof 0 0,00 0] 0,00 0 0,0
279.19 Otras deficiencias de la inmunidad celular 0 0,00 0) 0,00 0 0,00}
279.2 D810 [Inmunodeficiencia combinada 0 0,00 0f 0,00 0 0,00}
D811
D812
D819
ENFERMEDADES DE LA SANGRE Y ORGANOS
HEMATOPOYETICOS
1987-1 19911994 1995:1993
ANEMIAS HEREDITARIAS Casos Tasa |Casos |Tasa [Casos Tasa
282.0 D580 |Esferocitosis Hereditaria 0 0,00 2] 1,83 0 0,00}
282.1 D581 |Eliptocitosis Hereditaria 0 0,00 0f 0,00 0 0,00]
282.2 D551 |Anemias por trastornos del metabolismo del glutation 0 0,00 0) 0,00 0 0,0
D550
282.3 D552 |Otras anemias hemoliticas por carencia de enzimas 0 0,00 of 0,00 0 0,00}
D553
D558
D559
2824 D560 |Talasemias 0 0,00 l 0,92 0 0,00}
D561
D562
D568
D569
282.6 D570 |Anemias drepanocitica 0 0,00 0f 0,00 0 0,00f
282.60] D571 0 0,00 9l 0.00 0 0,004
282.61| D572 0 0,00 0] 0,00 0 0,00}
282.62 0 0,00 0] 0,00 0 0,00}
282.63] D578 0 0,00 0] 0,00 0 0,00}
282.69 0 0,00 0] 0,00 0 0,00}
282.7 D582 |Otras hemoglobinopalias 0 0,00 0] 0,00 0 0,0
D564 0 0,00 0] 0,00 0 0,00}
282.8 D588 |Estomatocitosis 0 0,00 0f 0,00 0 0,00}
284.0 D610 |Anemia Aplastica constitucional 0 0,00 1 0,92 1 0,92]
1 5 10011004 1008:1Q0;
OTRAS ANEMIAS Casos | Tasa |Casos |Tasa |Casos  |Tasa
Sindrome de Patterson-Kelly, Sdme. de Plumer-Vinson,disfagia
2808 sideropénica 0 0,00 0] 0,00 0 0,0
281.0 Anemia Perniciosa 0 0,00 0f 0,00 0 0,00f
283.0 D591 |Anemias hemoliticas adquiridas autoinmunes 0 0,00 0] 0,00 0 0,00}
283.1 Anemias hemoliticas no autoinmunes 0 0,00 of 0,00 0 0,0
283.11 Hemolitico Urémico, Sindrome 0 0,00 0) 0,00 0 0,00}
283.2 Hemoglobinuria por hemolisis de causas externas 0 0,00 0] 0,00 0 0,00}
285.0 D558 |Anemia sideroblastica 0 0,00 0l 0,00 0 0,00}
1987-1 19911994 1995:1908
Defectos de la coagulacién Casos | Tasa |Casos |Tasa ICasos Tasa
286.0 D66 Trastorno congénito del factor VIl 2 1,81 1 0,92 1 0,92
286.1 D67 Trastorno congénito del factor IX 1 0,91 0] 0,00 0 0,00}
286.2 D681 |Carencia congénita del factor XI 0 0,00 0ol 0,00 0 0,00}
286.3 D682 |Carencia congénita de otros factores de la coagulacion 0 0,00 of 0,00 1 0,92
286.4 D680 |Enfermedad de Von Willebrand 1 0,91 0] 0,00 0 0,00}
286.5 D683 |Trastorno hemorragico por anticoagulantes circulatorios 0 0,00 0] 0,00 0 0,00}
286.6 D65 Sindrome de desfibrinizacion 5 4,53 7 6,42 4 3,70}
1 = 10011004 1008:1008
OTRAS ENFERMEDADES DE LA SANGRE Casos | Tasa |Casos |Tasa Casos Tasa
287.0 D690 |Purpura alérgica 1 0,91 0] 0,00 2 1,85
287.1 D691 |Defectos cualitativos de las plaquetas 0 0,00 0) 0,00 0 0,00}
287.3 D693 |Trombocitopeniaprimaria 5 4,53 7| 6,42 8 7,39
288.0 D70 Agranulocitosis 6 5,44 5) 4,58 4 3,70}
288.1 D71 Trastornos funcionales de neutrofilos polimorfonucleares 0 0,00 0) 0,00 0 0,00}
288.2 D720 |Anomalias genéticas de los leucocitos 0 0,00 0] 0,00 0 0,00}
2808 Cf':xrencla de seudo‘colineslerasa, Mielofibrosis Idiopatica,
Hlperqammaglobuhnemla 11 9,98 32] 29,33 47] 43,44
C945
D892
TRASTORNOS MENTALES e LA GRREE
Casos | Tasa |Casos |Tasa [Casos Tasa
290.11 Demencia presenil con delirio 0 0,00 0 0,00 0 0,00}
290.12 Demencia presenil con caracteristicas delirantes 0 0,00 0 0,00 0 0,00}
290.13 Demencia presenil con caracteristicas depresivas 0 0,00 0| 0,00 0 0,00}
299.0 Autismo infantil 0 0,00 0] 0,00 0 0,00]
299.00 Autismo infantil activo 0 0,00 0) 0,00 0 0,004
299.01 Autismo infantil residual 0 0,00 0l 0,00 0 0,00]
299.1 Psicosis desintegrativa 0 0,00 0| 0,00 0 0,0
299.10 Psicosis desintegrativa activo 0 0,00 0 0,00 0 0,00}
299.11 Psicosis desintegrativa residual 0 0,00 0 0,00 0 0,00}
299.8 Otras psicosis especificas de la primera infancia 0 0,00 0| 0,00 0 0,00}
299.80 Otras psicosis especificas de la primera infancia activa 0 0,00 0 0,00 0 0,00}
299.81 Otras psicosis especificas de la primera infancia residual 0 0,00 o] 0,00 0 0,00)
299.9 Psicosis NOS de la nifiez 0 0,00 Oj 0,00 0 0,00}
299.00 Psicosis NOS de la nifiez activa 0 0,00 0| 0,00 0 0,0
299.01 Psicosis NOS de la nifiez residual 0 0,00 ol 0,00 0 0,00}
300.6 Despersonalizacion, Sindrome de 0 0,00 0| 0,00 0 0,00}
307.1 Anorexia nerviosa 4 3,63 2] 1,83 1 0,924
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307.23 Sdme. Gilles de la Tourette 0 0,00 0] 000 ol 0,00
307.51 Bulimia 0 0,00 0| 0,00 0f 0,00
307.52 Pica 0 0,00 0 0,00 0] 0,00}
ENFERMEDADES DEL SISTEMA NERVIOSO 1987- 1991-1994 119951903
Degeneraciones cerebrales Casos Tasa [Casos |Tasa Casos Tasa
330.0 Leucodistrofia 0 0,00 2 1,83 1j 0,92
330.1 Lipidosis cerebrales 0 0,00 ol 000 o 0,00
330.8 Encefalomiopatia necrotizante, Enf. de Alper, Enf. De Leigh 0 0,00 1 0,92 1] 0,92
331.1 Pick, Enfermedad de 0 0,00 0 0,00 O] 0,00
331.81 Reye, Sindrome de 0 0,00 0| 0,00 0] 0,00}
331.89 Ataxia cerebral 0 0,00 0| 0,00 0f 0,00
1087-1990 1991-1904 1905-190,
Otras Enf. extrapiramidale y trast anormales de los movimientos Casos | Tasa |casos |Tasa Casos Tasa
333.0 G230 |Sindromes De Shy Drager, Hallervorde Spatz, Déjérine-Thomas 5 4,53 7 6,42 3 277
G231 0 0,00 0| 0,00 0f 0,00
333.2 Mioclonus 0 0,00 0| 0,00 0f 0,00
333.4 G10 Corea de Huntington 2 1,81 4 3,67 ) 4,62
333.6 Distonia por torsion idiopatica 0 0,00 0| 0,00 0of 0,00
333.81 G245 |Blefarospasmo 0 0,00 0| 0,00 0f 0,00
333.82 Disquinesiaorofacial 0 0,00 0 0,00 0] 0,00}
333.83 Torticolis Espasmédica 0 0,00 0| 0,00 0] 0,00}
333.89 Otros fragmentos de distonia por torsion 0 0,00 0| 0,00 0f 0,00
333.91 Sindrome de hombre rigido 0 0,00 0] 0,00 O] 0,00}
333.99 Sindrome de las piernas inquietas (Acromelalgia, Sdme. Ekbom) 0 0,00 0 0,00 ol 0,00
1 = 1001-1994 1995190
Enfermedad espinocerebelosa Casos | Tasa fcasos [Tasa Casos Tasa
334.0 G111 |JAtaxia de Friedreich 0 0,00 1 0,92 1 0,92}
334.1 G114 |Paraplejia Espastica Hereditaria 0 0,00 2 1,83 0f 0,00
334.2 Degeneracién cerebelosa primaria 1 0,91 1] 092 4 0,92
334.3 Otras ataxias cerebelosa y no especificadas 0 0,00 0| 0,00 of 0,00
334.8 G113 |Ataxia Telangiectasia, degeneracién corticostriatal-espinal 0 0,00 1 092 ol 0,00
1087 1991-1994 1995:1993
ENFERMEDADES DE LA MEDULA ESPINAL Casos | Tasa |Casos |[Tasa Casos Tasa
335.0 G120 JEnfermedad de Werdnig-Hofffman 0 0,00 2 1,83 2] 1,85
335.10 Atrofia Muscular Espinal no especificada 0 0,00 ol 0,00 0 0,00}
335.11 Enfermedad de Kugelberg-Welander 0 0,00 0| 0,00 0f 0,00
335.19 Atrofia Muscular Espinal del adulto 0 0,00 0| 0,00 of 0,00}
335.20 Esclerosis Lateral Amiotréfica 0 0,00 0| 0,00 0f 0,00
335.21 Atrofiamuscular progresiva 0 0,00 0| 0,00 0f 0,00
335.22 Paralisis bulbar progresiva 0 0,00 0| 0,00 0f 0,00
335.23 Paralisis pseudobulbar 0 0,00 0| 0,00 0f 0,00
335.24 Esclerosis lateral primaria 0 0,00 o] 000 of 0,00
335.29 Otras enfermedades de neurona motora 0 0,00 0| 0,00 0f 0,00
336.0 G950 |Siringomielia y siringobulbia 1 0,91 0| 0,00 2 1,85]
1087-1990 1991-1904 1905-190,
Otros trastornos del sistema nervioso central Casos | Tasa |Casos |[Tasa Casos Tasa
340 G35 |Esclerosis Multiple 18 16,33 34| 3117 32 29,58
341.0 G360 |Neuromielitis 6ptica 0 0,00 0| 0,00 0f 0,00
341.1 E713 |Enfermedad de Schilder 0 0,00 0] 000 [y 0,00}
341.8 Otras enfermedades desmielinizantes del SNC 1 0,91 0| 0,00 of 0,00}
347 Narcolepsia y Cataplejia 0 0,00 0| 0,00 0 0,00
344.89 Otros sindromes paraliticos especificados 0 0,00 0| 0,00 of 0,00}
349.81 Rinorreade LCR 0 0,00 0 0,00 0f 0,00
349.82 Encefalopatia toxica 0 0,00 o]l 000 ol 0,00
349.89 Otra ateraciones del SNC 0 0,00 0| 0,00 0] 0,00}
323.5 Encefalitis post inmunizacién 0 0,00 0| 0,00 0f 0,00
1987-1990 1991-1904 1995-190:
EPILEPSIA Y MIGRANA Casos | Tasa [Casos [Tasa  |Casos |Tasa
Epilepsia no convulsiva generalizada sin mencion de epilepsia
345.00 incurable 0 0,00 0| 0,00 0f 0,00
345.01 Epilepsia no convulsiva generalizada con epilepsia incurable 0 0,00 0| 0,00 0f 0,00
345.10 Epilepsia convulsiva generalizada sin mencion de epilepsia incurable 0 0,00 0| 0,00 of 0,00
345.11 Epilepsia convulsiva generalizada con epilepsiaincurable 0 0,00 0| 0,00 0f 0,00
345.6 Sdme. de West (espasmos infatiles) 0 0,00 1 0,92 1 0,92
345.80 Otras formas de epilepsia con epilepsia incurable 0 0,00 0| 0,00 0f 0,00
345.81 Otras formas de epilepsia sin mencién de epilepsia incurable 0 0,00 0| 0,00 0f 0,00
346.80 Otras formas de migrafa sin mencion de migrafia intratable 0 0,00 o] 0,00 0f 0,00
346.81 Otras formas de migrafia con migrafia intratable 0 0,00 0| 0,00 0f 0,00
1987-1990 1991-1994 119951903
Neuropatia periférica hereditaria e idiopatica Casos | Tasa |Casos |[Tasa Casos Tasa
356.0 G600 [Neuropatia periférica hereditaria 0 0,00 0| 0,00 0f 0,00
356.1 Atrofiamuscular peroneal 0 0,00 0| 0,00 0f 0,00
356.2 G608 [Neuropatia Sensorial Hereditaria 0 0,00 0 0,00 1] 0,92}
356.3 G601 JEnfermedad de Refsum 0 0,00 0| 0,00 0] 0,00}
356.8 Otra neuropatia periférica idiopatica especificada 3 2,72 6| 5,50 3| 2,77
G713 |Sindrome MELAS 0 0,00 0 0,00 0l 0,00
H498 |Sindrome de Kearns Sayre 0 0,00 0| 0,00 0f 0,00
G231 |Parélisis Supranuclear Progresiva 0 0,00 0| 0,00 [ 0,00
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1987-1000 10011904 190R-1908
TRASTORNOS MIONEURALES y MIOPATIAS Casos Tasa |Casos ITasa Casos Tasa
358.0 G700 [Miastenia Gravis 2 181 8| 7.33 5 4,62
359.0 Distrofia muscular hereditaria congénita 0 0,00 0 0,00 1 0,92]
359.1 G710 |Distrofia muscular progresiva hereditaria 8 7,26 12| 11,00 5 4,62
359.2 Trastornos mioténicos 1 0,91 1 0,92 3 2,77
1987-1990 1991-1994 1995-1!
Otros trastornos del Sistema Nervioso periférico Casos | Tasa |Casos |Tasa Casos Tasa
350.8 Otros trastornos especificados del N. Trigemino (Sdme. de Frey) 0 0,00 0 0,00 0 0,00
351.8 G512 |Sindrome de Melkersson Rossenthal, Mioguimia facial. 0 0,00 0 0,00 0 0,00}
G514
353.5 |Amiotrofianeurélgica 0 0,00 0 0,00 0 0,0
357.0 G610 [Polineuritis postinfecciosa aguda 11 9,98 3 2,75 5 4,62}
TRASTORNOS OCULARES 1987.1990 1991-1994 1995.1
Distrofias retinianas hereditarias Casos | Tasa [Casos |[Tasa Casos Tasa
362.70 Distrofia retiniana hereditaria no especificada 0 0,00 0 0,00 0 0,00}
362.73 Distrofias vitroretinianas 0 0,00 0] 000 0 0,00
362.74 Distrofia retiniana pigmentaria 0 0,00 0 0,00 0 0,0
362.75 Otras distrofias retiniana sensorial 0 0,00 0 0,00 0 0,00}
362.76 Distrofia del epitelio pigmentario retiniano 0 0,00 0 0,00 0 0,00}
362.77 Distrofia de la membraba de Bruch 0 0,00 0] 000 0 0,0
1987-1990 19011994 1995-1998
Distrofias coroideas hereditarias Casos | Tasa [Casos [Tasa Casos Tasa
363.50 Distrofia o atrofia coroidea hereditaria no especificada 0 0,00 o] 0,00 0 0,0
363.51 Distrofia circumpapilar de coroides, parcial 0 0,00 0] 0,00 0 0,00
363.52 Distrofia circumpapilar de coroides, total 0 0,00 0 0,00 0 0,00}
363.53 Distrofia central de_coroides, parcial [ 0,00 o] o000 0 0.0
363.54 |Atrofia coroidea central, total 0 0,00 0 0,00 0 0,00}
363.55 Coroideremia 0 0,00 0] 0,00 0 0,00]
1987-1990 10011994 1905:1908
Trastornos del Iris Casos | Tasa [Casos [Tasa Casos _ [Tasa
364.21 Ciclitis heterocromica de Fuchs 0 0,00 o] 000 0 0,00
364.22 Crisis glaucomatocicliticas 0 0,00 o] 0,00 0 0,0
364.24 Vogt Koyanagi Harada, Sindrome de 0 0,00 0 0,00 0 0,00f
364.51 Atrofia Esencial del Iris 0 0,00 0] 000 0 0.,00f
1987:1990 1991-1994 1995:1
[TRASTORNOS DE LA CORNEA Casos Tasa |Casos |Tasa Casos Tasa
370.52 Queratitis intersticial difusa 0 0,00 0 0,00 0 0,00]
371.48 Degeneraciones perifericas de la cornea 0 0,00 0 0,00 0 0,0
371.51 Distrofia epitelial juvenil de la cornea 0 0,00 0 0,00 0 0,00|
371.52 Otras distrofias anteriores de la cornea 0 0,00 0 0,00 0 0,00}
371.53 Distrofia Corneal Granular 0 0,00 0 0,00 0 0,0
371.54 Distrofia Corneal Reticular 0 0,00 0 0,00 0 0,0
371.55 Distrofia Corneal Macular 0 0,00 0 0,00 0 0,00f
371.56 Otras distrofias estrométicas de la cornea 0 0,00 0 0,00 0 0,00}
371.57 Distrofia Corneal Endotelial Polimorfa Posterior 0 0,00 0 0,00 0 0,0
371.58 Otras distrofias posteriores de la cornea 0 0,00 0 0,00 0 0,00f
1987-1990 1991-1994 1995-1!
[OTROS TRASTORNOS OCULARES Casos | Tasa |Casos |[Tasa Casos Tasa
362.12 Retinopatia exudativa 0 0,00 0] 0,00 0 0,00}
362.18 Vasculitis retiniana 0 0,00 0] 0,00 0 0,00}
362.21 Fibroplasia Retrocristalina 0 0,00 0 0,00 0 0,0
363.21 Pars Planitis 0 0,00 0 0,00 0 0,00|
368.61 [Ceguera nocturna congénita 0 0,00 0 0,00 0 0,00}
377.31 Papilitis 0 0,00 0 0,00 0 0,0
378.61 Brown, Sindrome de 0 0,00 0 0,00 0 0,0
378.71 Duane, Sindrome de 0 0,00 o] 000 0 0,00
379.45 Pupila de Argyll Robertson atipica 0 0,00 0 0,00 0 0,00}
379.46 |Adie, Sindrome de 0 0,00 0 0,00 0 0,0
379.51 Nistagmus congenito 0 0,00 0 0,00 0 0,00
ENFERMEDADES DEL SISTEMA
CIDCILIL ATORIO 1937:1990 19911994 199°:1908
Poliarteritis nodosa y enfermedades conexas Casos | Tasa [Casos [Tasa Casos Tasa
446.0 M300 [Poliarteritis nodosa 3 2,72 6 5,50 7 6,47]
446.1 M303 _|Enfermedad de Kawasaki 0 0,00 0] 0,00 0 0.00]
446.21 M310 |Sindrome de Goodpasture 0 0,00 0 0,00 0 0,00}
446.4 M313 |Granulomatosis de Wegener 1 0,91 5 458 3 2,77
446.5 M316 |Arteritis de Células Gigantes 1 0,91 2 1,83 3 2,77]
446.6 M311 |Microangiopatia trombotica 1 0,91 0 0,00 0 0,00}
446.7 M314 |Arteritis de Takayasu 0 0,00 0 0,00 0 0,0
1987-1990 19911994 1995-1998
[OTRAS ENFERMEDADES CIRCULATORIAS Casos | Tasa [Casos [Tasa Casos Tasa
392 [Corea reumatica (incluye Corea de Sydenham) 0 0,00 0 0,00 0 0,01
392.0f con afeccion cardiaca 0 0,00 0 0,00 0 0,00}
392.9 sin complicacion cardiaca 0 0,00 0 0,00 0 0,00]
416.0 Hipertensiéon Pulmonar Primaria 4 3,63 9 8,25 9 8,32
422.91 Miocarditis idiopatica 0 0,00 0 0,00 0 0,00}
425.0 Fibrosis Endomiocérdica 1 0,91 0] 0,00 0 0,00
425.2 Micardiopatia oscura de Africa 0 0,00 0 0,00 1 0,92]




425.3 Fibroelastosis Endocardica 0 0,00 0 0,00 0 0,0
426.7 Excitacion auriculoventricular anémala 3 272 2 1,83 1 0,92
4352 [Sindrome de robo de la subclavia 0 0,00 0 0,00 0 0,00|
437.5 Enfermedad de Moyamoya 0 0,00 0 0,00 0 0,00}
443.0 1730 Enfermedad de Raynaud 1 0,91 2 1,83 0 0,0
443.1 1731 Tromboangeitis obliterante (Enfermedad de Buerger) 8 7.26 2 1,83 1 0,92
446.20 Angeitis por hipersensibilidad no especificada 0 0,00 0] 0,00 0 0,00}
446.29 Otras angeitsi por hﬂ)ersenswbi\idad especficadas 0 0,00 0 0,00 0 0,00}
447.8 Otros trastornos especificados de arterias y arteriolas 1 0,91 3 2,75 6 5,55
448.0 Telangiectasia Hemorragica Hereditaria 0 0,00 0 0,00 0 0,00}
453.0 Sindrome de Budd Chiari 0 0,00 1 0,92 0 0,00
ENFERMEDADES DEL APARATO
DECDIDATODRIO 1987-1990 19911994 1995-1
ENFERMEDADES PULMONARES Casos | Tasa [Casos [Tasa Casos Tasa
501 [Asbestosis 0 0,00 1] 092 0 0,0
502 Silicosis 184 | 166,88 117] 107,25 111] 102,60}
503 Neumoconiosis por otro polvo inorganico 0 0,00 0 0,00 1 0,92]
504 Neumopatia por inhalacién de otro tipo de polvo 0 0,00 0 0,00 0 0,0
516.0 Proteinosis Alveolar Pulmonar 0 0,00 0 0,00 0 0,01
516.1 Hemosiderosis Pulmonar Idiopética 0 0,00 0 0,00 0 0,00}
516.3 Alveolitis fibrosante idiopatica 2 1,81 1 0,92 1 0,92]
516.8 Otras neumopatias alveolares y parietoalveolares especificadas 0 0,00 0 0,00 1 0,92
ENFERMEDADES DEL APARATODIGESTIVO | oo |ioi1ons  |1aasroa
ENFERMEDADES DEL APARATO DIGESTIVO Casos | Tasa |casos frasa Casos Tasa
555 Enfermedad de Crohn 0 0,00 o] 000 0 0.0
555.0 1 0,91 0 0,00 0 0,00}
555.1 1 0,91 0 0,00 0 0,00
555.2 1 0,91 0 0,00 0 0,00}
555.9 10 9,07 6 550 9 8,32
556 Colitis ulcerosa 0 0,00 0 0,00 0 0,00}
556.0f 22 19,95 15] 13,75 12 11,09
556.1) 0 0,00 0 0,00 0 0,0
556.2} 0 0,00 0 0,00 0 0,00}
556.3| 0 0,00 0 0,00 0 0,00
556.4f 0 0,00 0 0,00 0 0,00}
556.5] 0 0,00 0 0,00 0 0,0
556.6} 0 0,00 0 0,00 0 0,00]
556.8| 0 0,00 0 0,00 0 0,00
556.9] 72 65,30 66] 60,50 86 79,49
530.0 K220 [|Acalasiay cardioespasmo 0 0,00 0 0,00 0 0,0
530.7 Sindrome de Mallory Weiss 0 0,00 1 0,92 1 0,92
579.1 Esprue Tropical 0 0,00 0] 0,00 0 0,00}
535.1 Gastritis atréfica 4 3,63 3 2,75 1 0,92
535.2 Hipertrofia de mucosa gastrica 0 0,00 0 0,00 1 0,92
ENFERMEDADES DEL APARATO
GENITOURINARIO 1987-1990 19011994 1995-1
Glomerulonefritis cronica Casos | Tasa [Casos [Tasa Casos Tasa
582.0 Glomerulonefritis cronica proliferativa 0 0,00 0 0,00 0 0,01
582.1 Glomerulonefritis crénica membranosa 0 0,00 0] 0,00 0 0,00
582.2 Glomerulonefritis cronica membranoproliferativa 0 0,00 0 0,00 0 0,00}
582.4 Glomerulonefritis progresiva de evolucion rapida 0 0,00 0 0,00 0 0,0
582.8 Glomerulonefritis con otra lesion renal 0 0,00 0 0,00 0 0,00}
582.81 0 0,00 0 0,00 0 0,00
582.89 0 0,00 0 0,00 0 0,00}
582.9 Glomerulonefritis crénica con lesién no especificada 0 0,00 0 0,00 0 0,0
1087:1990 19011994 1995:1998
Nefritis y nefropatia no especificada como aguda ni cronica
Casos Tasa |Casos |Tasa Casos Tasa
583.0 Con lesion de glomerulonefritis proliferativa 0 0,00 0 0,00 0 0,00}
583.1 Con lesion de glomerulonefritis membranosa 0 0,00 0 0,00 0 0,00|
583.2 Con lesion de glomerulonefritis membranoproliferativa 0 0,00 0 0,00 1 0,92]
583.4 Con lesién de glomerulonefritis progresiva de evolucion rapida 0 0,00 0 0,00 0 0,0
583.6 Con lesién de necrosis de la corteza renal 0 0,00 o] 0,00 0 0,00|
583.7 [Con lesion de necrosis de la médula renal 0 0,00 0 0,00 0 0,00}
583.8 (Con otra lesion renal 0 0,00 1 0,92 1 0,92]
583.81 0 0,00 0 0,00 0 0,00}
583.89 0 0,00 0 0,00 0 0,00}
583.9 Con lesién patologica no especificada del rifién 3 2,72 4 3,67 7 6,47]
1987:1990 19011904 1995:1
[OTROS TRASTORNOS DEL APARATO URINARIO Casos | Tasa [Casos [Tasa Casos Tasa
588.0 Osteodistrofia renal 0 0,00 0] 0,00 0 0,0
588.1 Diabetes Insipida Nefrogénica 0 0,00 0 0,00 0 0,00
593.4 Otra obstruccién ureterica (Fibrosis Retroperitoneal idiopatica)
1 091 0 0,00 0,92
595.1 N301 |Cistitis Intersticial cronica 0 0,00 0 0,00 0 0,0
595.3 Trigonitis 0 0,00 0 0,00 0 0,0
1987-1990) 1901-1994 100R-1008
ENFERMEDADES DEL EMBARAZO, PARTO Y
PlIERPERIO Casos Tasa |Casos |Tasa Casos Tasa
655.30 Sospecha de lesién fetal por viriasis materna, afectacién materna, episq 0 0,00 0] 0,00 0 0,00
655.31 [Sospecha de lesion fetal por viriasis materna, afectacion materna, part 0 0,00 0 0,00 0 0,0
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655.33 Sospecha de lesion fetal por viriasis materna, afectacion materna, anle;l 0 | 0,00 | ol o,ool UI o,ool
ENFERMEDADES DE PIEL Y TEJIDO
SUBCLUTANEQ 1987:1990 19911994 1995-1998
Dermatosis bullosa Casos | Tasa [Casos |Tasa Casos Tasa
694.1 L131 |[Dermatitis pustular subcorneal 0 0,00 0) 0,00 0) 0,00}
694.4 L100 |Penfigo 0 0,00 il 0,92 0] 0,00}
L101
L102
L103
L104
L108
L109
694.5 L120 |Penfigoide 0 0,00 0] 0,00 0] 0,00}
L128
L129
694.6 L121 |Penfigoide Mucoso Benigno 0 0,00 0] 0,00 0] 0,00}
694.60 0 0,00 0] 0,00 0] 0,00}
694.61 0 0,00 0] 0,00 0] 0,00}
1087.1000 10011004 1005.1008
OTROS TRASTORNOS DE LA PIEL Casos | Tasa [Casos |Tasa Casos Tasa
695.1 L510 |Eritema multiforme 2 181 0 0,00! 2] 1,85
L511
L512
L518
L519
695.81 LOO0 Enfermedad de Ritter 0 0,00 0] 0,00 0] 0,00}
696.2 Parapsoriasis 0 0,00 0l 0,00 0] 0,00}
696.4 Pitirasis Rubra Pilaris 0 0,00 0] 0,00 0] 0,00}
697.0 Liguen Plano 0 0,00 0l 0,00 0f 0,00]
701.0 Escleroderma circunscrita 1 0,91 1 0,92, 0] 0,00}
701.1 Queratoderma adquirido 0 0,00 0] 0,00 0] 0,00}
701.2 Acantosis Nigricans Adquirida 0 0,00 0] 0,00 0] 0,00}
701.8 Otras enfermedades hipertréficas atréficas de la piel especificadas 0 0,00 q 0,00 q 0,00
705.82 Fox Fordyce, Enfermedad de 0 0,00 0] 0,00 0] 0,00}
ENFERMEDADES DEL SISTEMA
OSTEOMIOARTICULAR Y TEJIDO CONECTIVO
1987-1990 1991-1994 1995-1998
ENFERMEDADES DIFUSAS DEL TEJIDO CONECTIVO Casos Tasa |Casos |Tasa Casos Tasa
710.0 M320 |Lupus Eritematoso Sistémico 15 13,60 16] 14,67 17 15,71
M321
M328
M329
710.1 M340 |Esclerosis sistémica 8 7,26 7] 6,42 10] 9,24}
M341
M342
M348
710.2 M350 |Sindrome de Sjogren Primario 1 0,91 1 0,92 0] 0,00}
710.3 M330 |Dermatomiositis 0 0,00 1 0,92 2} 1,85
M331
M339
7104 M332  [Polimiositis 6 5,44 2] 1,83] 4 3,70}
710.5 o? Sindrome del Aceite Toxico 0 0,00 0f 0,00 0,00
710.8 M355 |Otras enfermedades difusas de tejido conectivo especificadas 0 0,00 P 183 ol 0,00
M358
7109 M359 |Enfermedad difusa del tejido conectivo NE 1 0,91 4 3,67 3 2,77
1087-1000 10011004 1005.1008
ARTROPATIAS Casos | Tasa fcasos |Tasa  |casos Tasa
7141 Felty, Sindrome de 0 0,00 0| 0,00 0 0,00}
714.30 MO8  |Artritis reumatoide juvenil 0 0,00 0f 0,00 0 0,00
714.31 0 0,00 0] 0,00 0] 0,00}
714.32 0 0,00 0 0,00 0 0,00}
714.33 0 0,00 0 0,00 0 0,00}
720.0 Espondilitis Anquilosante 15 13,60 4 3,67 1] 0,92}
720.1 Entesopatia vertebral 0 0,00 0f 0,00, 0f 0,00]
7216 M481  |Hiperostosis anquilosante vertebral 0 0,00 0| 0,00 0 0,00}
716.00 Enfermedad de Kaschin-Beck 0 0,00 o] 0,00 [y 0,00]
716.01 [ 0,00 0] 0,00 1) 0,00]
716.02 0 0,00 0 0,00 0 0,00}
716.03 0 0,00 0 0,00 0 0,00}
716.04 0 0,00 0l 0,00 0l 0,00]
716.05 0 0,00 0 0,00 0 0,00}
716.06 0 0,00 0 0,00 0 0,00}
716.07 0 0,00 0l 0,00 (0] 0,00]
716.08 0 0,00 0] 0,00 [ 0,00]
716.09 0 0,00 0 0,00 0 0,00}
719.20 Sinovitis Vellonodular 0 0,00 0| 0,00 0| 0,00}
719.21 0 0,00 0) 0,00 [ 0,00]
719.22 0 0,00 0 0,00 0 0,00}
719.23 0 0,00 0 0,00 0 0,00}
719.24 0 0,00 0) 0,00 0) 0,00}
719.25 0 0,00 0| 0,00 [y 0,00]
719.26 0 0,00 0| 0,00 0| 0,00}

78



719.27 0 0,00 o 0.0 o] o0
719.28 0 0,00 o 0.0 o] o0
719.29 0 0,00 o 0.9 ol 000
719.30 Reumatismo Palindrémico 0 0,00 0] 0,00 0 0,00}
719.31 0 0,00 o] o0 ol 00
719.32 0 0,00 o o009 ol o000
719.33 0 0,00 o o009 ol 000
719.34 0 0,00 ol 0.0 0 0,00]
719.35 0 0,00 o] o0 o 00
719.36 0 0,00 o 0.0 ol o000
719.37 0 0,00 o o009 ol 009
719.38 0 0,00 ol 0.0 ol 00
719.39 0 0,00 ol 0.0 ol 00
19871900 1901-1904 19951908
(Osteocondropatias Casos | Tasa |Casos |Tasa Casos Tasa
732.0 M420 |Osteocondrosis juvenil vertebral 0 0,00 ol 0,004 0 0,00|
732.1 M911 |Osteocondrosis juvenil de caderay pelvis 0 0,00 2| 1,83 0 0,00}
732.3 M922 |Osteocondrosis juvenil de extremidad superior 0 0,00 0] 0,0 0 0,0
732.4 M92 [Osteocondrosis juvenil de extremidad inferior salvo pie 0 0,00 0f 0,0 0 0,0
732.5 (Osteocondrosis juvenil del pie 0 0,00 0l 0,00 0 0,00}
732.7 M932 |Osteocondritis disecante 0 0,00 of 0,00 0 0,00}
1987-1000 1901-1904 19951908
(OTRAS ENFERMEDADES OSTEOMIOARTICULARES Casos | Tasa |Casos |Tasa  |Casos  [Tasa
723.8 Enfermedad de Klippel 0 0,00 0] 0,0 0,92]
728.11 Miositis Osificante Progresiva 0 0,00 0) 0,00} 0 0,00}
731.0 Osteitis deformante sin mencién de tumor éseo (Enf. de Paget) 5 1,81 3 279 277
733.6 M940 |Enfermedad de Tietze 0 0,00 of 0,004 0 0,00|
733.7 M890 |Algoneurodistrofia 0 0,00 of 0,01 0,92
ENFERMEDADES CONGENITAS 1987-1990 1991:1994 1995:1
SISTEMA NERVIOSO Casos | Tasa |Casos |Tasa Casos Tasa
740 Anencefalia 7 6,35 ol 0,00 0 0,0
741 Espina bifida 12 10,88 3] 279 0 0,01
742.0 Encefalocele 0 0,00 ol 0,00 0 0,00}
742.1 Microcefalia 2 1,81 i 092 0 0,00]
742.2 Reduccidn de encefalo 0 0,00 ol 0,00 1 0,92]
742.4 Otras anomalias del encefalo 0 0.00 1 0,92 0 0,004
742.5 Otras anomalias de medula espinal 5 453 5| 458 ol o000
742.8-9 Otras anomalias del S.Nervioso 2 1,81 1| 092 0 0,01
0J0
743.0 Anoftalmia 0 0,00 0| 0,00 0 0,00}
743.1 Microftalmia 0 0,00 ol 0.0 0 0,00]
743.2 Buftalmia 0 0,00 ol 0.00f 0 0,01
743.3 Catarata congenitay cristalino 0 0,00 of 0,00 0 0,00|
743.4 Colobomay alt seqgmentos anteriores 0 0,00 0] 0,00 0 0,00
743.5 Alt segmento posterior 0 0,00 0] 0,00 0 0,00
743.6 Alt parpados, lacrimales y orbita 0 0,00 ol 0.00f 0 0,01
743.8-9 Otras anomalias del ojo 0 0,00 of 0,00 0 0,00f
0IDO
744.0 Alt oido con deterioro de audicion 0 0,00 0] 0,00 0 0,0
744.1 Oreja supernumeraria 0 0,00 ol 0.00 0 0,00]
744.2-4 Otras alt oido 0 0,00 o] 0,00 0 0,00}
774.5-8-9 Alteraciones cuello o cara (otras) 0 0,00 ol 0,00 0 0,00]
APARATO CIRCULATORIO
745.0 Tronco arterioso 0 0,00 ol 0,00 1f 0,92
745.1 Trasposicidn grandes vasos 2 181 ol 0,00 o 0,00}
745.2 Tetralogia de Fallot 1 0,91 1| 0,92 5 4,62]
745.3 \Ventriculo comun 0 0,00 ol 0,00 0 0,0
7454 Comunicacion intreventricular 2 1,81 1 092 4 3,70}
745.5 Alt tabique auricular 4 3,63 6| 550 4 3,70
745.6 Alt eminencias endocardicas 0 0,00 ol 0,00 0 0,01
745.7 Cor biloculare 0 0,00 0l 0,00) 0 0,00]
745.9 Defectos cierre septal 0 0,00 o] 0,00 ol 000
746.0 Alt. valvula pulmonar 0 0,00 ol 0.00) 0 0,0
746.1 Atresia y estenosis tricuspide 0 0,00 i 092 0 0,01
746,2 Anomalia de Ebstein 0 0,00 o] 0,00 0 0,00
7463 Estenosis de aortica 0 0,00 ol 0,00 0 0,00|
746.4 |Insuficiencia aortica 0 0,00 1 092 0 0,0
746.5 Estenosis mitral 0 0,00 ol 0.0 0 0,00]
746.6 Insuficiencia mitral 0 0,00 o] 0,00 0 0,00}
746.7 Hipoplasia cor izquierdo 1 0,91 ol 0,00 0 0,00]
746.9 Otras alt corazon 2 19,05 18] 16,50 13] 12,02
747.0 Persistencia ductus 1 091 ol 0,00 0 0,00
747.1 Coartacion de aorta 1 091 o] 0,00 0 0,00}
747.2 Otras alt aorta 0 0,00 ol 0,00 0 0,01
747.3 Alt arteria pulmonar 1 0,91 2| 183 1 0,92
747.4 Alt grandes venas 1 0.91 o] 0.0 0 0,004
7475 Hipoplasia arteria umbilical 0 0,00 ol 0.0 0 0,00]
747.6 Alt sistema vascular periferico 0 0,00 of 0,00 0 0,0
747.9 Otras anomalias sist circulatorio 0 0,00 0] 0.0 0 0,004
APARATO RESPIRATORIO
748.0 Atresia de coanas 0 0,00 ol 0.00f 0 0,01
748,1 Otras alt nariz 0 0,00 ol 0,00 0 0,01
748.2 \Velo congenito laringe 0 0,00 ol 0,00) 0 0,00]
748.3 Otras alt laringe, traquea y bronquios [ 0,00 0] 0,00 0 0,00|
748.4 Pulmon guistico congenito 0 0,00 ol 0.0 0 0,01
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748.5 Agenesia, displasia e hipoplasia pulmon 0 0,00 1] 0,92 0,92
748.6 Otras alt congenitas pulmon 0 0,00 1] 0,92 0,00
OTROS APARATOS
750 Alt congenitas aparato digestivo superior 2 181 ol 0,00 0 0,00
479 Fisura del paladar y labio leporino 0 0,00 o] 0,00 0 0,00
751 Otras anomalias congenitas aparato digestivo 2 1,81 3] 2,75 1 0,92
752 Alt congenitas sistema genital 0 0,00 o] o000 0 0,00
753 Alt congenitas sistema urinario 12 10,88 4] 367 10 924
754 Alt congenitas sistema osteomuscular 1 0,91 1] 0,92 0 0,00
755 Alt congenitas de miembros (otras) 0 0,00 1] 0,92 0 0,00
756 Alt congenitas sistema osteomuscular (otras) 8 7,26 4] 3,67 6 5,55
757 Alt congenitas tequmento 0 0,00 1] 092 1 0,92
758 Alt congenitas cromosomicas 12| 1088 16] 1467 10 9,24
759 Alt congenitas (otras) 21 19,05 25] 22,92 15| 13,87
ENFERMEDADES y PROCESOS PERINATALES
760 RN afectado por enf madre sin relacion con este embaraz{ 0 0,00 o] o000 1 0,92
761 RN afectado por complic maternas del embarazo 2 1,81 2| 1,83 10 9,24
762 RN afectado por complic placenta, cordon o membranas 6 5,44 0| 0,00 2 1,85
763 RN afectado por otras complic trabajo vy parto 2 1,81 o] 0,00 0 0,00
764 Crec fetal lento y desnutricion fetal 0 0,00 o] o0.00 0 0,00
765 Trast corta duracion de gestacion y bajo peso al nacer 46 41,72 19] 17.42) 29] 2681
766 Trast larga duracion de gestacion y alto peso al nacer 0 0,00 o] 0,00 1 0,92
767 Traumatismo al nacimiento 2 181 o] 0,00 2 1,85
768 Hipoxia intrauterina v asfixia al nacer 7 6,35 gl 7.33 13| 1202
769 Sind dificultad respiratoria 0 0,00 o] o0.00 0 0,00
770 Otras afectaciones resp. de feto y RN 8 7,26 12] 11,00 8 7,39
771 Infecciones propias perinatales 1 0,91 7] 6,42 12] 11,09
772 Hemorragia fetal y neonatal 2 181 1] 0,92 0 0,00
773 Enf hemolitica feto y RN por isosensibilizacion 1 091 o] 0,00 0 0,00
774 Otras formas de ictericia perinatal 0 0,00 o] o0.00 0 0,00
775 Trast endocrinos y metabol propios de feto y RN 0 0,00 1] 0,92 0 0,00
776 Trast hematologicos de feto y RN 0 0,00 3] 2,75 0 0,00
777 Trast perinatales de aparato digestivo 4 3,63 6] 550 1 0,92
778 Trast tequmentos vy temperatura de feto y RN 0 0,00 o] 0,00 2 185
779 Trast mal definidos de periodo perinatal 15 | 13,60 4] 3,67 6 5,55
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