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PRESENTACION

Las enfermedades raras o poco comunes con-
forman un gran nimero de patologias de elevada
complejidad, principalmente por la gran diversi-
dad existente entre ellas, tanto en su etiologia,
clinica, abordaje y evolucion y, para las que en
muchos casos, sigue existiendo un importante
desconocimiento. Otras de las caracteristicas de
estas afecciones son su caracter crénico y mu-
chas veces invalidante, por lo que es de gran
importancia un abordaje multidisciplinar por
parte de los distintos sectores que trabajan con
estas personas, con el fin de mejorar su calidad
de vida.

En la Regidon de Murcia, la Consejeria de Salud
ha mostrado, desde hace afnos, un firme compro-
miso en lograr un mayor conocimiento de estas
enfermedades y conseguir que los distintos dm-
bitos que trabajan con estas personas lo hagan
de forma conjunta y coordinada. El comienzo de
ello quedo reflejado en el Plan de Salud de 2010-
2015, en el que se recogia la necesidad de la
creaciéon de un registro especifico de estas pato-
logias. De esta manera, en el afio 2009 se crea el
registro de enfermedades raras a nivel autonémi-
co, cuyo fin ultimo es aportar informacién sobre
la magnitud de la poblaciéon diagnosticada a nivel
regional y sus principales caracteristicas, asi como
el impacto que estas enfermedades generan en
las personas que las padecen.

Desde su puesta en marcha, el Sistema de
Informacion de Enfermedades Raras (SIERrm) ha
conseguido importantes avances en la consoli-
dacion de su informacion. Asi, actualmente se
nutre de cerca de 50 fuentes de informacion,
tanto del &mbito sanitario como social, para la
deteccion de personas con un posible diagndés-
tico de enfermedad rara. Por otro lado, ha lo-
grado una importante mejora en la calidad de
su informacién e incorpora datos sobre discapa-

cidad y dependencia de las personas incluidas.
Ademas, se enfrenta a importantes retos para
incorporar la declaracion individual de casos por
los profesionales sanitarios, e integrar informa-
cién sobre los cuidados de salud practicados a
estos pacientes y sus resultados.

Esta monografia supone, por tanto, la segun-
da en cuantificar la prevalencia de las enferme-
dades raras en la Region de Murcia. Los datos
reflejan que cerca del 5% de la poblacién regio-
nal padece alguna de ellas y que de estas 70.088
personas, una tercera parte tienen reconocida
oficialmente la situacion de discapacidad y algo
maés del 14% la condiciéon de dependencia.

El compromiso de esta Consejeria por el avan-
ce en el conocimiento y mejora del bienestar de
estas personas ha continuado con el Plan Integral
de Enfermedades Raras (PIER), cuyo principal ob-
jetivo es la mejora de la atencion de los ciudada-
nos afectados, con especial énfasis en la coordi-
nacion e integracion entre los distintos sectores
(sanitario, social, educativo, asociativo y laboral).

Me gustaria agradecer especialmente a todos
los profesionales que trabajan en este ambito la
labor que desarrollan, y cuya contribuciéon en la
mejora del registro a partir de la informacién que
proporcionan nos permite darle la visibilidad que
les corresponde.

Para finalizar, quiero hacer una mencion espe-
cial a todas las personas que padecen alguna de
estas patologias asi como a sus familias, ya que
ejercen una importante labor en el impulso del
conocimiento de estas enfermedades, especial-
mente a través del intenso movimiento asociativo
generado en la Region. Todo nuestro trabajo va
dirigido a contribuir en adecuar la respuesta de
los sistemas sanitarios y sociales a sus necesida-
des y conseguir con ello un mayor bienestar.

Manuel Villegas Garcia
Consejero de Salud
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ABREVIATURAS
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SNS: Sistema Nacional de Salud
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RESUMEN

ABSTRACT

Las enfermedades raras (ER) constituyen un
conjunto amplio y heterogéneo de patologias defi-
nidas por su baja prevalencia con menos de 5 afec-
tados por cada 10.000 personas, asi como por su
alta complejidad etioldgica y diagndstica, cronici-
dad, alta morbilidad y mortalidad prematura. Estas
enfermedades son consideradas un problema de
salud publica ya que se estima que afectan entre
el 6%-8% de la poblacién y tienen un importante
impacto en la esperanza y la calidad de vida de
quienes las padecen.

Por todo ello, en diciembre de 2009 se creo el
Sistema de Informacion de Enfermedades Raras de
la Region de Murcia (SIERrm), dependiente de la
Direccién General de Planificacion, Investigacion,
Farmacia y Atencién al Ciudadano, cuya finalidad
es mejorar el conocimiento sobre estas patologias.

El objetivo del presente trabajo es conocer la
prevalencia de las ER en la Region de Murcia (RM),
su distribucion segun diferentes caracteristicas so-
ciodemogréficas, y el grado de discapacidad y de-
pendencia reconocida en las personas estudiadas.

A partir de la informacion contenida en el
SIERrm, se analizan aquellos casos de personas vivas
y residentes de la RM con un diagnostico de ER
confirmado o en sospechay cuya fecha de deteccion
es igual o anterior al 31 de diciembre del 2015.

A esta fecha, el nUmero de personas registradas
es de 70.088 (4,8% de la poblacion regional), que
acumulan un total de 78.232 ER, lo que supone una
tasa de prevalencia de 534, 1 casos por cada 10.000
habitantes y una ratio ER/persona de 1,11.

El 51,3% de las ER se dan en mujeres y el
48,7% en hombres. El mayor nimero de casos
en hombres se observa entre los 10 y 14 afos,
mientras que en mujeres corresponde al grupo de
mediana edad (35-39 afos), sequido de cerca por
personas de edad avanzada.

Por area de salud de residencia, Vega Alta del
Segura y Mar Menor tienen las tasas de prevalen-
cia de ER ajustadas mas altas, mientras que No-
roeste la tasa mas baja.

Las Anomalias congénitas son la categoria de
ER con el mayor nimero de casos (26,1% y tasa
de 139,4 casos por 10.000 habitantes) sequidos
de las Enfermedades endocrinas, nutricionales
y metabdlicas y trastornos inmunitarios, con el
16,3% de los casos.

The RD constitute a broad set of heterogeneous
pathologies defined by their low prevalence with
less than 5 affected per 10,000 people as well as
their high etiological and diagnostic complexity,
chronicity, high morbidity and premature mortality.
These diseases are considered a problem of public
health because it is estimated that they affect
between 6%-8% of the population and they have
an important impact on the life expectancy and
quality for those who suffer them.

For all these reasons, in December of 2009,
the Information System for Rare Diseases of the
Region of Murcia (SIERrm) was created under
the Directorate General for Planning, Research,
Pharmacy and Citizen Services, to improve the
knowledge on these pathologies.

The aim of the present work is to know
the prevalence of RDs in the Region of Murcia
(RM), their distribution according to different
sociodemographic characteristics and the degree
of recognized disability and dependence in the
people studied.

The cases analysed using the information
contained in SIERrm are those of alive people
and residents of the RM with a diagnosis of a
confirmed or suspected RD whose detection date
is equal or previous to December 31, 2015.

To this date, the number of people registered
is 70,088 (4.8% of the regional population), who
accumulate a total of 78,232 RD, which supposes
a prevalence rate of 534.1 cases per 10,000
inhabitants and an RD/person ratio of 1,11.

The 51.3% of the RDs occur in women and
48.7% in men. The highest number of cases is
observed in males between 10 and 14 years,
while in women it corresponds to the middle age
group (35-39 years), followed closely by elderly
people.

According to the residence health area, Vega
Alta del Segura and Mar Menor have the highest
adjusted RD prevalence rates, while area Noroeste
has the lowest.

Congenital anomalies are the RD category
with the highest number of cases (26.1% and
rate of 139.4 cases per 10,000 inhabitants)
followed by Endocrine, nutrition and metabolic
diseases and immunity disorders with the 16.3%
of cases.
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Uno de cada tres afectados incluidos en el
andlisis tiene el reconocimiento oficial de disca-
pacidad. El 50,4% tiene reconocido un grado 3
(entre 33% y 64% de discapacidad), el 27,3% un
grado 4 (entre 65% y 74%) y el 22,3% el grado
maximo de discapacidad (igual o mayor que 75%).
Finalmente, el 14,2% de las personas estudiadas
tiene reconocimiento oficial de dependencia. De
éstas, el 21,6% tienen reconocido un grado 1 (de-
pendencia moderada), el 36,3% un grado 2 (de-
pendencia severa) y el 42,1% el grado maximo de
dependencia o grado 3 (gran dependencia).

One out of three affected people included
in the analysis has the official recognition of
disability. The 50.4% have a recognized grade 3
(between 33% and 64% of disability), 27.3% a
grade 4 (between 65% and 74%) and 22.3% the
maximum degree of disability (equal to or greater
than 75%). Finally, 14.2% of the people studied
have an official dependency recognition. The
21.6% of these people have a recognized grade 1
(moderate dependence), 36.3% a grade 2 (severe
dependence) and 42.1% the maximum degree of
dependency or grade 3 (high dependency).



INTRODUCCION

Las enfermedades raras (ER), también deno-
minadas enfermedades poco frecuentes, cons-
tituyen un conjunto amplio de patologias hete-
rogéneas definidas por la Unién Europea (UE),
ademas de por su baja prevalencia con menos
de 5 afectados por cada 10.000 personas'?, por
su elevada complejidad etiolégica y diagnostica,
cronicidad, elevada morbilidad y mortalidad pre-
matura®>.

Se estima que en la UE existen entre 5.000
y 8.000 ER distintas y que, pese a la baja preva-
lencia que caracteriza a estas enfermedades, de
forma conjunta afectan a una proporciéon consi-
derable de la poblacién, estimada entre el 6%-
8% de la misma'34.

Debido a esto y al impacto que estas enfer-
medades tienen en la esperanza y calidad de vida
de quienes las padecen, han pasado a ser consi-
deradas desde hace afios un problema de salud
publica“.

Asi, en los Ultimos tiempos se ha conseguido
una mayor concienciacion tanto de la magnitud
de estas enfermedades como de las necesidades
de las personas que las padecen, lo cual ha lleva-
do al desarrollo de diversas iniciativas, tanto en
el ambito internacional, estatal, como regional®’.

Las asociaciones de afectados como FEDER
(Federacion Espanola de Enfermedades Raras)
a nivel nacional y EURORDIS (European Organi-
sation for Rare Diseases) a nivel europeo, han
desempefiado un papel clave en el proceso de
concienciacion social y puesta en marcha de ini-
ciativas para mejorar la respuesta a las necesida-
des de los afectados y situar las ER en la agenda
politica®®.

A nivel europeo, el Programa de Accién Co-
munitaria sobre las Enfermedades Poco Comunes
(1999-2003) supuso el punto de partida en cuanto
a la adopciéon de medidas en torno a estas pato-
logfas, siendo una de las primeras actuaciones el
desarrollo de un reglamento sobre medicamentos
huérfanos™. La aprobacion de este Reglamento
en 1999 permitid definir el término de Medica-
mento Huérfano (MH) como aquel destinado a
la prevencion, diagnéstico o tratamiento de una
afeccion que ponga en peligro la vida o conlleve
una invalidez grave y crénica que no afecte a mas
de 5/10.000 individuos, y que sea dificil comerciali-
zarlo por falta de perspectivas de venta una vez en

el mercado'. La aprobacién de este Reglamento,
que tiene por objeto establecer incentivos para el
desarrollo y la comercializacién de estos medica-
mentos, ha supuesto un avance en términos te-
rapéuticos.

Por otro lado, el desarrollo del portal europeo
de informacién sobre ER y medicamentos huér-
fanos de Orphanet, fundado en Francia por el
Instituto Nacional de la Salud y de la Investiga-
cion Médica (INSERM) en 1997, constituye un im-
portante recurso al incluir un inventario de ER de
referencia internacional. Orphanet mantiene una
nomenclatura propia de ER (numeros ORPHA),
esencial para mejorar la visibilidad de estas en-
fermedades en los sistemas de informacion. Ade-
mas, publica informes periddicos de ER con datos
epidemiolégicos, listado de medicamentos huér-
fanos, y ofrece informacién sobre infraestructuras
de investigacién y asociaciones de pacientes de
estas enfermedades en Europa''3.

A nivel estatal, en 2003 se fundd el Institu-
to de Investigacion de Enfermedades Raras (IlER)
formando parte del Instituto de Salud Carlos Il
(ISCII). Entre sus principales objetivos figuraban
el “fomento y ejecucion de la investigacion cli-
nica y basica, formacion y apoyo a la referencia
sanitaria, e innovacion en la atencion de la salud
en ER"4.

El lIER cred el primer Sistema de Informacién
de Enfermedades Raras de Espafia (SIERE) basado
en la inscripcion libre por parte de los afectados®.
En 2004 se publico la guia Enfermedades Raras:
un enfoque préactico™, que tomé como base el
trabajo desarrollado por el SIERE y que proporcio-
na informacién acerca de unas 400 ER con des-
cripcion de las mismas, y los recursos terapéuticos
y sociales disponibles. Ademas, aporta datos so-
bre inventario de asociaciones y aspectos relacio-
nados con la discapacidad®'3.

También cabe destacar el trabajo desarrollado
por la Red Epidemiolégica de Investigaciéon en En-
fermedades Raras (REpIER), creada en 2003 bajo
el programa del ISCIll, como punto de partida
para el estudio de la epidemiologia de las ER'>%,
Constituye una de las doce redes de investigacion
relacionadas con las ER aprobadas en el marco de
las Redes Tematicas de Investigacion Cooperativa
Sanitaria (RETICS) creadas en 2002 por el ISCIII. Su
principal objetivo fue el de “desarrollar un progra-
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ma de investigacion epidemioldgica para las ER en
Espana que aportara un mayor conocimiento de
la situacion de las mismas, a la vez que proporcio-
naba una informacién mas apropiada para el de-
sarrollo de pautas de actuacion socio-sanitarias”?'.

Por otro lado, en junio del afio 2009 fue apro-
bada por el Consejo Interterritorial del Sistema
Nacional de Salud (CISNS) con el apoyo del Mi-
nisterio de Sanidad, Servicios Sociales e Igualdad
(MSSSI), la Estrategia en Enfermedades Raras del
Sistema Nacional de Salud (SNS), la cual ha sido
actualizada en el afno 2014427,

Esta Estrategia recoge 7 lineas estratégicas, ta-
les como la mejora de la informacién sobre las ER,
prevencion y deteccion precoz de éstas, la atencion
sanitaria y coordinacion sociosanitaria, las terapias,
el impulso a la investigacion, y la formacion a profe-
sionales?'. Dentro de la linea estratégica correspon-
diente a los Registros de ER figura como objetivo
el "obtener informacién epidemiolédgica necesaria
que permita el desarrollo de politicas sociales, sani-
tarias y de investigacion”, y para ello propone una
serie de recomendaciones entre las que se encuen-
tran “fomentar el desarrollo e implementacion
de los registros de las enfermedades raras en las
Comunidades Auténomas” o “desarrollar y con-
sensuar con las Comunidades Auténomas criterios
homogéneos para el Registro Nacional de Enfer-
medades Raras”, incluyendo un listado de ER?".

Tal como sefala la Estrategia en relacion a los
registros de estas enfermedades, la vigilancia epi-
demiologica debe dar respuesta a las necesidades
de informacion sobre la frecuencia, distribucion
espacial, evolucion temporal y otras caracteristi-
cas que favorezcan su conocimiento para la me-
jora de la planificacién de servicios sanitarios y
toma de decisiones*.

En la Regién de Murcia (RM), la Asamblea Re-
gional aprobd en el afo 2009 una mocién instan-
do a la creacién de un registro especifico de ER. A
partir de ese momento, la actual Consejeria de Sa-
lud encargd a la Direccion General de Planificacion,
Investigacion, Farmacia y Atencién al Ciudadano el
analisis epidemioldgico de estas patologias a partir
del Registro Regional del Conjunto Minimo Basico
de Datos al Alta Hospitalaria (CMBD-AH)?224,

En diciembre de 2009 se cre6 el Sistema de
Informacion sobre Enfermedades Raras (SIERrm)
bajo la dependencia orgéanica de la Direcciéon Ge-
neral de Planificacién, Investigaciéon, Farmacia y
Atencion al Ciudadano, siguiendo las recomen-
daciones de la Estrategia del Sistema Nacional de
Salud y lo establecido en el Plan de Salud 2010-
2015 de la RM#*2>26,

El SIERrm constituye un registro de base po-
blacional que integra la informacién proveniente
de diversas fuentes, y cuyo objetivo es la identi-
ficacion de personas con alguna ER, estimar su
magnitud en la poblacién, sus determinantes,
distribucion espacio-temporal, su evolucién, y el
impacto que estas enfermedades tienen en la ca-
lidad de vida de los afectados.

En el afio 2012 el SIERrm se integro, junto al
resto de Comunidades Auténomas (CCAA), en
la Red Espafiola de Registros de Enfermedades
Raras para la Investigacién (SpainRDR), proyecto
liderado por el ISClIl y basado en el trabajo previo
realizado por el REpIER?. Entre los grandes logros
del trabajo realizado por el SpainRDR figura la
puesta en comun de la metodologia de trabajo
de los distintos grupos, la seleccion de fuentes de
informacion, establecimiento de la informacién a
recoger y su estructura, asi como un listado co-
mun de ER%.

Actualmente la RM forma parte, junto con
el resto de CCAA, del Registro Estatal de Enfer-
medades Raras (ReeR) integrado en el Sistema
de Informacién Sanitaria del Sistema Nacional de
Salud. Entre sus objetivos se encuentra el propor-
cionar informacién epidemiolégica sobre las ER
(incidencia y prevalencia de las mismas y factores
determinantes asociados), facilitar informacion
para orientar la planificacion y gestion sanitaria, y
crear indicadores basicos que permitan la compa-
racion entre las CCAA y con otros paises?.

Por otro lado, en julio del afio 2015, la Asam-
blea Regional aprobé en pleno la creacién por par-
te de la Consejerfa de Salud de un Plan Regional
Integral de Enfermedades Raras (PIER) en la Regién
de Murcia que se enmarca en la Estrategia de En-
fermedades Raras del Sistema Nacional de Salud*°.

Este documento se estructura en 10 lineas estra-
tégicas, siendo una de ellas la linea de Epidemiolo-
gia. Entre sus objetivos figuran mejorar la represen-
tatividad y exhaustividad del SIERrm, asi como los
procesos de validacion y la calidad de la explotacién
de la informacion contenida en el registro.

El presente trabajo constituye el sequndo docu-
mento monogréafico sobre prevalencia de ER en la
RM tras el publicado en el afio 20153%". Tiene como
objetivo ofrecer informacion sobre la magnitud de
las ER en la Regién, asi como su distribucion segun
diferentes caracteristicas sociodemograficas, y co-
nocer la proporciéon y grado de discapacidad y de-
pendencia reconocida en las personas estudiadas.



METODOS

A partir de la informacion recogida en el SIERrm,
se analizan aquellas ER de personas vivas residen-
tes en la RM con un diagndstico confirmado o de
sospecha, y cuya fecha de deteccién sea igual o
anterior al 31 de diciembre del 2015. Para aque-
llas personas con mas de un diagnéstico se conta-
bilizan tantas ER como tenga registradas.

Se considera un diagnostico de sospecha a
aquel detectado a partir de las fuentes de infor-
macion (tabla 1) cuyos codigos (CIE, ERA-EDTA,
etc.) o palabras clave (diagndsticos, farmacos)
pueden corresponderse con una ER. Las Ultimas
fuentes en incorporarse al registro han sido la
Base de datos de Personas con Dependencia,
Gammaglobulinas del Servicio de Gestion Far-
macéutica del Servicio Murciano de Salud (SMS),
el Servicio de Endocrinologia del Hospital Clini-
co Universitario Virgen de la Arrixaca (HCUVA),
el Servicio de Neumologia del HCUVA, y el La-
boratorio de diagnéstico molecular del Hospital
Universitario Gregorio Marafén. Cada una de las
fuentes que aporta casos al SIERrm es sometida
previamente a un proceso de depuracion y nor-
malizacion de la informacion.

Para la incorporacién de casos sospechosos de
ER al registro se utiliza un listado de cédigos de la
Clasificacion Internacional de Enfermedades, Mo-
dificacion Clinica (CIE9-MC)*?, previamente selec-
cionados al poder incluir alguna ER. Este listado se
consensud en el proyecto Spanish Rare Diseases
Registries Research Network (SpainRDR)?’, al que
se anadieron algunos cédigos adicionales propios
del SIERrm33, y los incorporados posteriormente
por la 9% edicion del afio 2014 de la CIE9-MC
(Tabla 2)**. En total, el listado comprende 1.088
cédigos de la edicion 2012 de la CIE9-MC (935
del listado de SpainRDR mas 153 cédigos pro-
pios), y 32 de la edicién 2014. Sin embargo, del
primer grupo han sido excluidos para el andlisis
de este trabajo 19 codigos que si figuraban en
la anterior publicacion de prevalencia regional de
ER3" (Tabla 3). Los criterios de su exclusion fueron,
0 bien porque no constituyen una ER sino una
manifestacion de alguna de éstas, por ser una
enfermedad secundaria subyacente a una ER, o
porque el codigo recoge enfermedades que no
deben tener la consideracion de ER al no cumplir
con los criterios de definicién establecidos. El lis-
tado de cédigos con el que se ha elaborado este
documento figura en el Anexo 1.

Sobre las neoplasias, Unicamente se incluyen
unos pocos codigos en los que, por consenso, se
decidié que formasen parte del registro de ER a
nivel estatal.

Los casos sospechosos incorporados al registro
se someten finalmente a un proceso de validacién
en los que la ER puede ser descartada o confirmada
si cumple los criterios de confirmacién preestable-
cidos. Estas enfermedades pueden constituir por si
mismas una ER o bien agruparse para conformar
sindromes especificos. El proceso de validacion
es muy exhaustivo y se efectla en gran medida
mediante revisién de la historia clinica electréni-
ca del paciente. No obstante, en el ultimo afo se
han desarrollado diversos procedimientos para la
validacion automatica de multiples enfermedades,
lo que repercute positivamente en la celeridad del
andlisis de la informacion.

De acuerdo con las normas de codificacion®?,
se ha contabilizado bajo el cédigo CIE9-MC
759.89 (Otras anomalias especificadas), aque-
llos casos con multiples anomalias congénitas
gue afectan a distintos érganos, sistemas o sitios
especificados. Ademads, los casos incluidos en el
cédigo CIE9-MC 746.84 (Anomalias cardiacas
obstructivas NCOC) han sufrido un proceso de
recodificacion en el SIERrm en los Ultimos anos,
lo que ha producido un descenso notable de su
numero.

También se han recodificado los casos inclui-
dos en los codigos CIE9-MC correspondientes a
Categorias y Subcategorias en aquel codigo in-
cluidos en cada una de éstas que hace referencia
a la enfermedad “no especificada”. Por ello, la
mayor parte de estos codigos no registran ningdn
caso, tal como puede observarse en el listado del
Anexo 1.

Ademas de los posibles casos de ER, la Base de
Datos de Personas con Discapacidad y Dependen-
cia de la RM aporta informacién sobre el recono-
cimiento de dichas situaciones en los afectados.

Respecto al andlisis realizado, se muestra el
numero de casos prevalentes y tasa de prevalen-
cia por 10.000 habitantes, asi como el grado de
discapacidad y dependencia asociada. Las varia-
bles de analisis incluyen ER, grupos de ER, sexo,
edad, &rea de salud de residencia, y discapacidad
y dependencia reconocida a la fecha de estudio
(31 de diciembre del afno 2015).
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Tabla 1
Fuentes de informacion del Sistema de Informaciéon sobre
Enfermedades Raras de la Regién de Murcia (SIERrm).

Registros preexistentes

Registro Regional del Conjunto Minimo Basico de Datos Hospitalarios (CMBD)
Registros de dispensacion de medicamentos (Atencion Primaria y Especializada):
- Medicamentos huérfanos Servicio de Gestion Farmacéutica Servicio Murciano de Salud (SMS)
- Medicamentos huérfanos Servicio de Farmacia H. Clinico Universitario V. Arrixaca (HCUVA)
- Hormona de crecimiento Servicio de Gestion Farmacéutica SMS
- Hormona de crecimiento Servicio de Farmacia HCUVA
- Hemoderivados Servicio de Gestion Farmacéutica SMS
- Hemoderivados Servicio de Farmacia HCUVA
- Gammaglobulinas Servicio de Gestion Farmacéutica SMS
- Medicamentos extranjeros
Registro de autorizacion de tratamiento con Hormona de crecimiento
Registro de Enfermos Renales
Base de datos de Personas con Discapacidad de la Region de Murcia
Base de datos de Personas con Dependencia de la Region de Murcia
Registro de derivacion de pacientes a otras CCAA
Unidades clinicas
Centro de Bioguimica y Genética Clinica (CBGC)
- Unidad de Metabolopatias
- Unidad de Citogenética
- Unidad de Genética Molecular
Hospital Clinico Universitario Virgen de la Arrixaca (HCUVA)
- Servicio de Pediatria
- Unidad de Genética Médica
- Unidad de Gastroenterologia pediatrica
- Unidad de Oncohematologia infantil
- Unidad de Neuropediatria
- Unidad de Neumopediatria
- Unidad de Cardiopatia familiar
- Unidad de Cirugia ortopédica y traumatologia infantil
- Servicio de Hematologia
- Servicio de Neurologia
- Unidad de Demencias
- Servicio de Digestivo
- Servicio de Dermatologia
- Servicio de Endocrinologia
- Servicio de Neumologia
Complejo Hospitalario Universitario de Cartagena
- Seccion de Endocrinologia
- Servicio de Neurologia
- Servicio de Pediatria
- Seccion de Alergologia
Hospital General Universitario JM Morales Meseguer
- Seccion de Neumologia
- Seccion de Digestivo
Hospital General Universitario Reina Sofia
- Seccion de Neurologia
Hospital de la Vega Lorenzo Guirao
Hospital Rafael Méndez
Hospital Virgen del Castillo
Hospital Universitario Gregorio Marafion (Laboratorio diagndstico molecular)
Asociaciones de pacientes
Asoc. Padres de Nifos Jarabe de Arce y otras Metabolopatias de la Region de Murcia (PKU-OTM)
Asociacion de Dafio Cerebral Adquirido de la Region de Murcia (DACEMUR)
Asociacion Molinense de Enfermedades Raras (AMER)
Asociacion Espanola de Lucha contra las Hemoglobinopatias y Talasemias (ALHETA)
A titulo individual

Historia Clinica Digital — Agora (sélo revision de casos)
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Para el célculo de las tasas de prevalencia se
ha utilizado la poblacién a 1 de enero de 2016
del Padréon Municipal de Habitantes, publicado
por el Centro Regional de Estadistica de Murcia
(CREM)?®.

En el andlisis de la prevalencia segun areas
de salud, se presentan las tasas brutas y estan-
darizadas por sexo, calculadas por el método
directo empleando como poblacién estandar la
regional. Ademas, se muestran las razones de
tasas de prevalencia (tasa ajustada/tasa regio-
nal) y su intervalo de confianza. En el aparta-
do de resultados detallados, la representacion
geografica se ha realizado dividiendo en tres
rangos iguales las tasas de prevalencia incluidas
en cada grupo de enfermedad.

Las ER se han agrupado en las categorias de la
Clinical Classification Software (CCS), herramien-
ta desarrollada por la Agencia de Investigacion
y Calidad de la Atencién Sanitaria®’, que en su
version multinivel agrega los cédigos diagndsticos
de la CIE9-MC en cuatro niveles jerarquicos. Para
este trabajo se utilizan las categorias del primer
nivel, similar a los capitulos de la CIE9-MC, y del
segundo nivel, con mayor grado de desagrega-
cion, con 58 categorias empleadas en el andlisis.
En la categoria de Otras anomalias congénitas
(14.5), se utiliza el nivel 3 de la CCS para la pre-
sentacion de resultados por el elevado nimero de
enfermedades que incluye. El listado completo de
categorias de primer y segundo nivel de la CCS se
muestra en el Anexo 2.

Cabe sefalar que, para la elaboraciéon de esta
monografia, se modificé la clasificacion realiza-
da por la CCS para 3 de los cddigos CIE9-MC.
De esta manera, mientras que la CCS agrupa los
cédigos CIE9-MC 279.10 (Inmunodeficiencia por
carencia de células T no especificada), 279.19
(Otras deficiencias de inmunidad celular) y el
571.42 (Hepatitis autoinmune) en el capitulo de
"Enfermedades infecciosas y parasitarias”, final-
mente los casos de los 2 primeros codigos se han
contabilizado dentro del capitulo de “Enferme-

dades endocrinas, de la nutricion y metabdlicas
y trastornos de la inmunidad”, mientras que el
CIE9 571.42 lo ha hecho en “Enfermedades del
aparato digestivo”.

También se muestran los resultados desagrega-
dos por enfermedad (cédigo CIE9-MC), sexo y edad
(tanto numero de casos prevalentes como tasa por
10.000 habitantes), estructurados segun las catego-
rias de nivel 1y 2 de la CCS alas que pertenecen, asi
como las tasas de prevalencia segun &rea de salud
de residencia para dichas categorias.

Por Ultimo, en el analisis de la discapacidad®
y dependencia, se ha calculado el porcentaje de
personas incluidas en el analisis que tienen reco-
nocida oficialmente dicha condicion, asi como su
distribucion porcentual segun el grado.

Siguiendo la normativa vigente, se considera
que una persona tiene discapacidad reconocida
cuando el resultado de la valoracién efectuada
alcanza un grado igual o superior al 33%%. Ade-
mas, diferenciamos entre grado 3 (del 33% al
64% de discapacidad), grado 4 (entre el 65% vy el
74%) y el grado maximo de discapacidad (igual o
superior al 75%,).

En cuanto al andlisis de la dependencia, se
considera reconocida dicha situacién cuando el
resultado de la valoracién es de grado 1, 2 0 3. El
grado 1 indica dependencia moderada, con nece-
sidad de ayuda para varias de las actividades basi-
cas diarias al menos una vez al dia o necesidades
de apoyo intermitente o limitado para su autono-
mia personal. El grado 2 refleja una dependencia
severa, con necesidad de ayuda para varias activi-
dades basicas de la vida diaria dos o tres veces al
dia sin requerir apoyo permanente de un cuida-
dor, o presencia de necesidades de apoyo extenso
para su autonomia personal. Finalmente, el grado
3 recoge a las personas con gran dependencia,
con necesidad de ayuda para realizar varias activi-
dades basicas de la vida diaria varias veces al dia
y de apoyo indispensable y continuo de otra per-
sona, o con necesidades de apoyo generalizado
para su autonomia personal“.
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Tabla 2
Listado de codigos CIE9-MC de la 9% edicién (afio 2014) incorporados al Sistema de Informacién de
Enfermedades Raras de la Regién de Murcia (SIERrm) y literal del cddigo.

Literal codigo Literal codigo
282.40  Talasemia, no especificada 516.33 Neumonitis intersticial aguda
282.43  Talasemia alfa 516.34 Enf. pulmonar intersticial asociada a bronquiolitis
282.44  Talasemia beta 516.35 Neumonia intersticial linfoide idiopatica
282.45  Talasemia delta-beta 516.36 Neumonia organizada criptdgena
282.46  Talasemia menor 516.37 Neumonia intersticial descamativa
282.47  Hemoglobina E-beta-talasemia 516.4 Linfangioleiomiomatosis
286.53  Anticuerpo antifosfolipido con trastorno hemorragico 516.5 Histiocitosis pulmonar de células de Langerhans del adulto
358.3 Sindrome de Lambert-Eaton 516.6 Otras enfermedades intersticiales pulmonares de la infancia
358.30  Sindrome de Lambert-Eaton no especificado 516.61 Hiperplasia de células endocrinas de la infancia
358.31 Sindrome de Lambert-Eaton en enfermedad neoplasica  516.62 Glucogenosis pulmonar intersticial
358.39 i;dc?pn:: de Lambert-Eaton en enf. clasif. bajo otro 516.63 Mutaciones del surfactante del pulmén
425.11 Miocardiopatia obstructiva hipertréfica 516.64 Displasia alveolocapilar con mala alineacion venosa
425.18  Otra miocardiopatia hipertréfica 516.69 Otras enfermedades intersticiales pulmonares de la infancia
516.30  Neumonia intersticial idiopatica, no especificada 747.31 Coartacion y atresia de la arteria pulmonar
516.31 Fibrosis pulmonar idiopatica 747.32 Malformacion arteriovenosa pulmonar
516.32  Neumonitis intersticial inespecifica idiopatica 747.39 Otras anomalias de la art. pulmonar y de la circul. pulmonar
Tabla 3

Listado de codigos CIE9-MC eliminados del analisis, literal del codigo y motivo de exclusion.

Literal codigo Motivo de exclusion del codigo

245.2 Tiroiditis linfocitica crénica No cumple con los criterios necesarios para la consideracion de ER

252.02 Hiperparatiroidismo secundario, no renal Enfermedad secundaria a otras (raras o no)

260 Kwashiorkor . . . »

» No cumplen con los criterios necesarios para la consideracion de ER
261 Marasmo nutritivo
) . No cumple con los criterios necesarios para la consideracion de ER. Orphanet si

307.1 Anorexia nerviosa s . . L e
recoge Sindrome de Ravine no existente en nuestro ambito geografico.

307.51 Bulimia nerviosa No cumple con los criterios necesarios para la consideracion de ER

318.0 Retraso mental moderado
No cumplen con los criterios necesarios para la consideracion de ER, aunque

318.1 Retraso mental grave . . .
forman parte del cuadro clinico de varias de éstas.

319 Retraso mental de grado no especificado

3198 Otros trastornos especificados del sistema

' nervioso

349.81 Rinorrea de liquido cefalorraquideo No cumplen con los criterios necesarios para la consideracion de ER.

349.82 Encefalopatia toxica

349.89 Otra alteracion sistema nervioso NCOC

531.81 Sindrome nefrético en otras enfermedades Enfgrmefjgd secundaria a una ER (amiloidosis, lupus eritematoso sistémico,
poliarteritis)

582.81 Glomerulonefritis cronica en otras enfermedades  Enfermedad secundaria a una ER (amiloidosis, lupus eritematoso sistémico)

583.81 T e e e s E’nfermedad secundaria a una ER (amiloidosis, lupus eritematoso sistémico,
sindrome de Goodpasture)

588.81 Hiperparatiroidismo secundario de origen renal  Enfermedad secundaria a otras (raras o no)

750.0 Anquiloglosia No cumple con los criterios necesarios para la consideracion de ER
No cumple con los criterios necesarios para la consideracion de ER. Las ER

753.10 Enfermedad quistica renal, no especificada referentes a quistes renales se recogen en otros codigos si incluidos en este

trabajo.




RESULTADOS

Prevalencia global

El nimero de personas registradas en SIERrm
a 31 de diciembre de 2015 fue de 96.643, de las
cuales 94.896 (98,2%) eran residentes en la RM.
De éstos, 24.808 (26,1%) habian fallecido con an-
terioridad a esta fecha, siendo por tanto el numero
de personas vivas residentes en la RM registradas
en la fecha de prevalencia de 70.088 (el 4,8% de
la poblacién regional).

El numero de ER fue de 78.232, que supo-
ne una tasa de prevalencia global de 534,1 casos
por 10.000 habitantes. El 89,0% de las personas
(62.416) tienen una sola ER registrada, mientras
que el 11,0% restante presentan dos o mas de
ellas (ratio ER/persona de 1,11).

Los resultados de los analisis por sexos mues-
tran que el 51,3% de las ER se dan en mujeres y

el 48,7% en hombres, siendo las tasas por sexo
ligeramente superiores en las primeras (548,9 ca-
sos por 10.000 mujeres frente a 519,3 casos por
10.000 varones) (tabla 4).

La media de edad de los casos prevalentes es
de 47,9 afos (49,2 en mujeres y 46,5 en varones),
siendo la mediana igual en ambos sexos (49 afos).

Por grupos de edad, el mayor nimero de ER
en varones se observa en el grupo entre los 10 y
14 afnos mientras que en mujeres corresponde al
grupo de edad media (35-39 afos), sequido de
cerca por los grupos de edades avanzadas (grafi-
co 1). Las tasas mas elevadas se registran en los
grupos de mayor edad en ambos sexos. Tanto en
hombres como en mujeres se observa un incre-
mento en las tasas de prevalencia correspondien-

Tabla 4
Prevalencia de enfermedades raras seguin sexo y grupos de edad.
Numero de casos y tasa por 10.000 habitantes. Region de Murcia, 2015.

Mujeres Varones Total

N Tasa | Tasa N Tasa
<1 afio 159 208,3 228 286,0 387 248,0
1-4 afios 1.154 359,5 1.517 440,9 2.671 401,6
5-9 afios 2.079 465,5 2.681 567,7 4.760 518,0
10-14 afios 1.985 476,4 2.784 630,8 4.769 555,8
15-19 afios 1.363 353,6 1.693 4182 3.056 386,7
20-24 afos 1.403 3553 1.409 340,2 2.812 347,5
25-29 afios 1.618 3723 1.389 311,7 3.007 341,6
30-34 afios 2.244 430,4 1.480 274,5 3.724 351,1
35-39 afios 2.923 478,3 1.982 2885 4.905 3778
40-44 afios 2.823 472,8 2.134 3234 4,957 394,4
45-49 afios 2.605 458,0 2.204 366,5 4.809 411,0
50-54 afos 2477 488,5 2.364 455,5 4.841 471,8
55-59 afios 2.353 540,1 2.385 556,7 4738 548,3
60-64 afos 2.207 630,5 2.343 702,5 4.550 665,6
65-69 afios 2.289 709,8 2.499 860,4 4.788 7811
70-74 afios 2.245 8373 2.356 1.017,1 4.601 920,6
75-79 afios 2.588 1.073,1 2.437 1.290,0 5.025 1.168,4
80-84 afos 2.752 1.307,7 2342 1.609,5 5.094 1.4311
85y + afos 2.873 1.408,5 1.865 1.716,1 4738 1.515,4
Total 40.140 548,9 38.092 519,3 78.232 534,1

Fuente: SIERrm, Servicio de Planificacion y Financiacion Sanitaria.
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tes a los grupos entre 0 y 14 afos y en mayores
de 64 afnos, siendo el ascenso mas acusado en
este Ultimo grupo (gréfico 2).

En cuanto a la proporcién de ER en personas
en edad pediatrica (entre O y 14 afos), ésta es del
16,1% globalmente, 18,9% en hombresy 13,4 %
en mujeres.
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La ratio varén/mujer refleja que en la edad
pediatrica las tasas en varones supera a la de mu-
jeres, alcanzando una ratio maxima de 1,37 en el
grupo menores de 1 afio sequido por aquellos de
10 a 14 anos con una ratio de 1,32. Por el con-
trario, en los tramos centrales se da la situacion
inversa, con ratio de 0,60 para el grupo de edad
de 35 a 39 afos (grafico 2).

Grafico 1
Prevalencia de enfermedades raras seguin sexo y grupos de edad.
NuUmero de casos. Region de Murcia, 2015.
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Fuente: SIERrm, Servicio de Planificacion y Financiacién Sanitaria.

Grafico 2
Prevalencia de enfermedades raras segun sexo y grupos de edad.
Tasa por 10.000 habitantes y ratio varén/muijer. Regién de Murcia, 2015.
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Prevalencia por areas de salud

Los resultados por &rea de salud (tabla 5)
muestran como el mayor numero de casos de
ER se registra en las areas con mayor poblacion
como son Cartagena y Murcia Oeste con mas de
13.000 casos, seguidas de Murcia Este y Vega
Media del Segura, que superan los 10.000 casos.

En cuanto a las tasas de prevalencia, el rango
de los valores entre las distintas dreas oscila entre
la tasa bruta mas baja correspondiente a Noroeste
con 408,6 por 10.000 habitantes y Vega Alta del
Segura que alcanza los 571,0 casos por 10.000.

El 4rea de salud de Vega Alta del Segura,
sequida por el Mar Menor y Altiplano presen-

tan las tasas de prevalencia de ER ajustadas
mas elevadas, siendo en los tres casos signifi-
cativamente mayor que la regional y llegando a
superar los 550 casos por 10.000 habitantes. El
resto de las areas de salud presentan tasas por
debajo de la regional, entre las que cabe des-
tacar el Noroeste con 393,8 casos por 10.000
habitantes.

Por sexo los resultados son bastante similares,
ya que en ambos las tasas mas bajas correspon-
den al Noroeste y Vega Media del Segura vy las
mayores a las areas del Mar Menor, Vega Alta del
Segura y Altiplano.

Gréafico 3
Prevalencia de enfermedades raras segun area de salud de residencia y sexo.
Tasa ajustada por 10.000 habitantes. Regiéon de Murcia, 2015.
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Fuente: SIERrm, Servicio de Planificacion y Financiacién Sanitaria.
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Tabla 5
Prevalencia de enfermedades raras seguin sexo y area de salud de residencia. Numero de casos,
distribucién porcentual, tasa bruta y ajustada por 10.000 y razén de tasas de prevalencia.
Regién de Murcia, 2015.

Razon de
Tasa Tasa tasas de
bruta ajustada  prevalencias

(IC 95%)
Mujeres Area 1. Murcia Oeste 6.900 17,2 530,3 531,2 0,97 (0,94-0,99)
Area 2. Cartagena 7.145 17,8 507,4 503,0 0,92 (0,90-0,94)
Area 3. Lorca 4.307 10,7 506,4 507,1 0,92 (0,90-0,95)
Area 4. Noroeste 1.445 3,6 409,8 3973 0,72 (0,69-0,76)
Area 5. Altiplano 1.693 4,2 580,6 581,1 1,06 (1,01-1,11)
Area 6. Vega Media del Segura 6.210 15,5 467,9 473,5 0,86 (0,84-0,88)
Area 7. Murcia Este 5.302 13,2 530,5 533,9 0,97 (0,95-1,00)
Area 8. Mar Menor 2.856 71 559,6 579,6 1,06 (1,02-1,09)
Area 9. Vega Alta del Segura 1.671 4,2 614,6 601,4 1,10 (1,04-1,15)
Desconocida 2611 6,5 = = =
Total 40.140 100,0 548,9 548,9 1
Varones Area 1. Murcia Oeste 6.612 17,4 514,9 517,0 1,00 (0,97-1,02)
Area 2. Cartagena 6.973 18,3 488,4 482,8 0,93 (0,91-0,95)
Area 3. Lorca 4.200 11,0 476,3 481,2 0,93 (0,90-0,95)
Area 4. Noroeste 1.458 38 407,5 390,4 0,75 (0,71-0,79)
Area 5. Altiplano 1.605 4,2 530,8 534,4 1,03 (0,98-1,08)
Area 6. Vega Media del Segura 6.140 16,1 472,7 477,6 0,92 (0,90-0,94)
Area 7. Murcia Este 4.793 12,6 491,1 497,7 0,96 (0,93-0,99)
Area 8. Mar Menor 2.795 73 5271 539,4 1,04 (1,00-1,08)
Area 9. Vega Alta del Segura 1.460 38 528,0 521,5 1,00 (0,95-1,06)
Desconocida 2.056 5.4 - - -
Total 38.092 100,0 519,3 519,3 1
Total Area 1. Murcia Oeste 13.512 17,3 522,6 524,1 0,98 (0,96-1,00)
Area 2. Cartagena 14118 18,0 497,8 492,9 0,92 (0,91-0,94)
Area 3. Lorca 8.507 10,9 4911 494,1 0,93 (0,91-0,94)
Area 4. Noroeste 2,903 3,7 408,6 393,8 0,74 (0,71-0,76)
Area 5. Altiplano 3.298 4,2 555,2 557,7 1,04 (1,01-1,08)
Area 6.Vega Media del Segura 12.350 15,8 470,3 475,5 0,89 (0,87-0,91)
Area 7. Murcia Este 10.095 12,9 511,0 515,8 0,97 (0,95-0,98)
Area 8. Mar Menor 5.651 7.2 543,1 559,5 1,05 (1,02-1,07)
Area 9.Vega Alta del Segura 3.131 4,0 571,0 561,4 1,05 (1,01-1,09)
Desconocida 4.667 6,0 = = =
Total 78.232 100,0 534,1 534,1 1

Fuente: SIERrm, Servicio de Planificacion y Financiacién Sanitaria.

10



PREVALENCIA DE ENFERMEDADES RARAS EN LA REGION DE MURCIA 2015

Prevalencia por grupos de enfermedad

En el andlisis de la prevalencia de ER segun
sexo y grupo de enfermedad en funcién de la
clasificacion que establece el nivel 1 de la CCS,
se observa que las Anomalias congénitas son el
grupo que acumula un mayor nimero de casos
con el 26,1% del total (tasa de 139,4 casos por
10.000 habitantes). Le siguen las Enfermedades
endocrinas, de la nutricion y metabdlicas y tras-
tornos de la inmunidad con el 16,3% de los casos
(86,8 casos por 10.000 habitantes), las Enferme-
dades del sistema nervioso y de los érganos de los
sentidos con el 12,3% de los casos (65,7 casos
por 10.000 habitantes), y las Enfermedades de la
sangre y organos hematopoyéticos con el 10,3%
(55,2 casos por 10.000 habitantes) (tabla 6).

Al analizar la distribucién de casos por grupos
de enfermedad segun el sexo, se muestra que los
3 primeros grupos anteriormente mencionados
son los que presentan un mayor nimero de casos
y en el orden descrito tanto en hombres como en
mujeres (grafico 4). De hecho, la proporcién que

representan los casos de cada uno de estos gru-
pos de enfermedades entre ambos sexos difiere
ligeramente.

Sin embargo, el cuarto grupo en prevalencia
es distinto segun el sexo, ya que mientras que
para las mujeres lo constituye las Enfermedades
de la sangre y 6rganos hematopoyéticos (tasa
de 62,0 casos por 10.000 habitantes), en los
hombres lo forman las Enfermedades del siste-
ma circulatorio (tasa de 60,4 casos por 10.000
habitantes).

En cuanto al resto de grupos de enfermeda-
des, en las mujeres se registra un mayor nimero
de casos de ER del Sistema musculoesquelético
y del tejido conjuntivo (3.281 casos frente a los
2.007 en varones), mientras que en hombres es
mayor el de las Enfermedades del sistema geni-
tourinario, Enfermedades del sistema respirato-
rio, los Trastornos mentales, y las Neoplasias (ta-
bla 6 y gréfico 4).

Tabla 6
Prevalencia de enfermedades raras segun sexo y grupo de enfermedad (nivel 1 CCS).
Numero de casos, distribucion porcentual (%) y tasa por 10.000. Region de Murcia, 2015.

Mujeres Varones
(%) (%)
1. Enf. infecciosas y parasitarias 227 (0,6) 3.1 211 (0,6) 29 438 (0,6) 3,0
2. Neoplasias 485 (1,2) 6,6 579 (1,5 79 1.064 (1,4 7.3
3. Enf. endocrinas, de la nutricion
y metabdlicas y trastornos de la 7.309 (18,2) 99,9 5.410 (14,2) 73,8 12.719 (16,3) 86,8
inmunidad
4. Ent. de |a sangre y los érganos 4537 (113) 60 3586  (93) 483 8083 (103 552
hematopoyéticos
5. Trastornos mentales 455 (1.1) 6,2 862 (2,3) 1,7 1.317 (1,7 9,0
6. Ent. del sistema nervioso y de los 4798 (1200 656 4833  (127) 659 9631 (123) 657
6rganos de los sentidos
7. Enf. del sistema circulatorio 3.223 (8,0) 441 4.428 (11,6) 60,4 7.651 9,8 52,2
8. Enf. del sistema respiratorio 695 (1.7) 9,5 1.063 (2,8) 14,5 1.758 2,2) 12,0
9. Enf. del aparato digestivo 2.829 (7,0) 38,7 2.863 (7,5 39,0 5.692 (7,3) 38,9
10. Enf. del sistema genitourinario 788 (2,0) 10,8 1.114 (2,9 15,2 1.902 2,4 13,0
12. Enf. de la piel y del tejido subcutaneo 1.104 (2.8) 15,1 956 (2,5) 13,0 2.060 (2,6) 141
13. Ent. del sistema musculoesqueléticoy 3 g 82 449 2007 53 274 5.288 68 361
del tejido conjuntivo
14. Anomalias congénitas 10.232 (25,5) 139,9 10.182 (26,7) 138,8 20.414 (26,1) 139,4
Otros y no clasificados 177 (0,4) 2,4 38 0,1) 0,5 215 (0,3) 1.5
Total 40.140 (100,00 5489 38.092 (100,0) 519,3 78.232  (100,0) 5341

Fuente: SIERrm, Servicio de Planificacion y Financiacion Sanitaria.
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Grafico 4
Prevalencia de enfermedades raras seguin sexo y grupo de enfermedad (nivel 1 CCS).
Frecuencia absoluta y relativa acumulada. Regién de Murcia, 2015.
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Fuente: SIERrm, Servicio de Planificacion y Financiacion Sanitaria.

En funcién del seqgundo nivel de la CCS con
mayor nivel de desagregaciéon (anexo 2), el gru-
po con mayor numero de casos se corresponde
con 14.5 Otras anomalias congénitas con 10.273
casos (13,1% del total) y tasa de 70,1 casos por
10.000 (tabla 7). Le siguen 3.717 Otros trastor-
nos nutricionales, endocrinos y metabdlicos con
6.378 casos (8,2% de los casos) y tasa de 43,5
por 10.000,y las 7.2 Enfermedades del corazén
con 6.034 casos (7,7 % del global) y tasa de 41,2
por 10.000 habitantes.

Se observa una gran variabilidad en la edad
media de los afectados y ratio varon/mujer entre
los distintos grupos de enfermedad.

La media de edad en las personas estudiadas
es de 47,9 afos (mediana de 49). Por grupo de
enfermedad, los afectados por 5.6 Trastornos ge-

neralmente diagnosticados en la nifiez, infancia o
adolescencia son quienes presentan la edad me-
dia més baja con 16,4 anos y una mediana de 14.
El siguiente grupo de enfermedad lo constituye la
3.9 Fibrosis quistica, donde la media de edad de
los casos prevalentes es de 25,8 y la mediana de
25. En el extremo opuesto se situa el grupo 5.4
Delirio, demencia, trastornos amnésicos y otros
trastornos cognitivos, con una media de 78,5y
mediana de 82 afos.

En cuanto a la ratio varén/mujer se obtie-
ne un valor maximo de 5,6 para el grupo 8.7
Enfermedades pulmonares debidas a agentes
externos y minimo de 0,2 en los grupos 713.7
Lupus eritematoso sistémico y enfermedades
del tejido conectivo, y en el grupo de Otros y
no clasificados.



PREVALENCIA DE ENFERMEDADES RARAS EN LA REGION DE MURCIA 2015

Tabla 7
Prevalencia de enfermedades raras segun grupo de enfermedad (nivel 2 CCS).
Numero de casos, distribucién porcentual, tasa por 10.000 habitantes, ratio varon/mujer y edad.
Regién de Murcia, 2015.

N° % Tasa Ratio Edad
casos - VIM | media DT P25 P50 P75

1.1 Infeccidn bacteriana 69 0,1 05 26 39,6 238 14 42 56
1.4 Otras infecciones incluyendo las parasitarias 369 0,5 25 08 53,0 154 41 51 64
2.10 Neoplasia del tejido linfatico y hematopoyético 64 0,1 04 12 60,9 170 48 63 74
2.11 Otras neoplasias primarias 61 0,1 04 1,2 44.6 208 32 43 58
2.14 Neoplasias de naturaleza no especificada o de evolucion incierta 585 0,7 40 14 46,1 246 24 48 67
2.16 Neoplasias benignas 354 05 24 09 42,9 219 25 43 58
3.1 Trastornos de la glandula tiroidea 962 1,2 66 03 44,6 200 34 45 56
3.4 Otros trastornos endocrinos 4.409 56 30,1 05 48,6 22,3 31 49 67
3.5 Deficiencias nutritivas 28 0,0 02 06 40,3 31,8 7 45 72
3.9 Fibrosis quistica 152 0,2 10 14 25,8 17,4 10 25 39
3.10 Trastornos de la inmunidad 790 1,0 54 1,0 50,4 254 31 55 72
3.11 Otros trastornos nutricionales, endocrinos y metabolicos 6378 82 435 1,0 53,7 270 33 58 78
4.1 Anemia 3813 49 260 07 50,8 234 34 50 7
4.2 Trastornos de la coagulacién y hemorragicos 3704 47 253 08 45,2 246 26 43 65
4.3 Enfermedades de los glébulos blancos 284 04 1,9 09 40,6 284 10 39 67
4.4 Otras afecciones hematoldgicas 282 04 19 14 62,0 198 49 63 79
5.4 Delirio, demencia, trastornos amnésicos y otros. trast. cognitivos 576 0,7 39 07 78,5 13,1 74 82 86
5.6 Trastornos generalmente diagn. en la nifiez/infancia/adolescencia 728 09 50 55 16,4 14 8 14 20
5.15 Otros trastornos mentales 13 0,0 01 03 31,3 208 13 29 39
6.1 Infeccion del sistema nervioso central 817 1,0 56 1,0 58,8 20,3 48 61 75
6.2 Enf. del sistema nervioso hereditarias y degenerativas 2532 32 173 07 52,9 21,7 38 53 70
6.3 Pardlisis 120 0.2 08 1.4 492 280 23 49 76
6.4 Epilepsia, convulsiones 2020 26 138 13 38,6 240 17 37 56
6.5 Cefalea incluyendo migrafia 92 01 06 07 443 179 31 43 58
6.7 Trastornos oculares 957 1,2 65 08 53,3 266 35 60 76
6.9 Otros trastornos del sistema nervioso 3.093 40 21,1 11 55,5 20,8 41 57 72
7.2 Enfermedades del corazon 6.034 77 412 16 62,0 21,1 50 67 79
7.3 Enfermedad cerebrovascular 50 01 03 19 68,5 164 59 72 80
7.4 Enfermedades de las arterias, arteriolas y capilares 1533 20 105 07 57,9 247 41 63 79
7.5 Enfermedades de las venas y linfaticas 34 0,0 02 07 46,8 186 35 47 59
8.7 Enfermedades pulmonares debidas a agentes externos 504 0,6 34 56 71,0 162 63 75 82
8.8 Otras enfermedades del tracto respiratorio inferior 1254 16 86 1,0 69,2 17,7 60 73 83
9.4 Trastornos del tracto digestivo superior 853 11 58 1,0 57,0 20,7 M4 57 75
9.6 Trastornos del tracto digestivo inferior 3.667 47 250 11 48,6 180 35 46 61
9.7 Enfermedad del tracto biliar 381 0,5 26 13 66,9 193 56 71 81
9.8 Enfermedad hepética 349 04 24 03 63,3 175 52 64 77
9.10 Hemorragia gastrointestinal 404 05 28 15 48,0 234 30 44 68
9.11 Gastroenteritis no infecciosa 34 00 02 11 36,5 269 4 42 57
9.12 Otros trastornos gastrointestinales 4 0,0 00 1,0 75,7 65 71 74 82
10.1 Enfermedades del sistema urinario 1902 24 130 14 56,7 201 44 59 73
12.2 Otras afecciones inflamatorias de la piel 777 1,0 53 07 53,2 21,0 40 54 70
12.4 Otros trastornos de la piel 1283 16 88 1,0 61,2 188 50 64 75
13.2 Trastornos no traumaticos de las articulaciones 1.192 1,5 81 1,2 46,1 208 32 48 62
13.3 Espondilosis, trastornos disco intervertebral, otros prob. espalda 206 0,3 1.4 09 67,9 157 56 71 80
13.7 Lupus eritematoso sistémico y enf. del tejido conectivo 17119 22 11,7 0.2 57,9 179 44 58 73
13.8 Otras enfermedades del tejido conectivo 891 11 61 05 76,3 144 72 80 86
13.9 Otras enf. dseas y deformidades musculoesqueléticas 1.280 1,6 87 13 46,9 223 26 48 64
14.1 Anomalias congénitas cardiacas y circulatorias 3.821 49 261 13 32,6 261 8 28 54
14.2 Anomalias congénitas digestivas 1637 21 11,2 13 44,6 298 13 46 72
14.3 Anomalias congénitas genitourinarias 3.340 43 228 08 36,5 258 11 36 54
14.4 Anomalias congénitas del sistema nervioso 1343 1,7 92 11 28,0 228 10 20 42
14.5 Otras anomalias congénitas 10.273 13,1 70,1 0,9 30,6 243 10 23 49
Otros y no clasificados 215 0,3 15 02 36,4 17,7 30 39 45
Total 78.232 100,0 534,1 0,9 47,9 258 27 49 170

Radio V/M: razén nimero de casos varones/mujeres; DT: Desviacion tipica; P: percentil.
Fuente: SIERrm, Servicio de Planificacion y Financiacion Sanitaria.
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Grafico 5
Prevalencia de enfermedades raras seguin sexo y grupo de enfermedad (nivel 2 CCS).
Frecuencia absoluta y relativa acumulada para los 15 grupos mas frecuentes. Region de Murcia, 2015.
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Fuente: SIERrm, Servicio de Planificacion y Financiacion Sanitaria.

El gréfico 5 muestra por sexo, aquellos grupos
de enfermedad segun el nivel 2 de la CCS con
mayor nimero de casos. Tal como se observa, el
14.5 Otras anomalias congénitas, el 3.11 Otros
trastornos nutricionales, endocrinos y metabdli-
co, y el 7.2 Enfermedades del corazén son algu-
nos de los grupos en los que mas casos existen
tanto en hombres como en mujeres.

Ademas, aunque no siguiendo el mismo or-
den, la mayor parte de los 15 grupos mas fre-
cuentes coinciden en ambos sexos. Sin embargo,
las categorias 73.7 Lupus eritematoso sistémico
y enfermedad del tejido conectivo, y el 7.4 En-
fermedades de las arterias, arteriolas y capilares,

aparecen Unicamente en las mujeres, mientras
que el 74.2 Anomalias congénitas digestivas, y el
13.9 Otras enfermedades d6seas y deformidades
musculoesqueléticas figuran entre las 15 mas fre-
cuentes s6lo en hombres.

La media de edad de los casos prevalentes es
superior en mujeres que en varones (49,2 frente
a 46,5 anos respectivamente), aunque la mediana
es la misma para ambos sexos (49 anos).

Las tablas 8 y 9 muestran las cifras desagrega-
das segun sexo. La tabla 10 presenta el nimero
de casos prevalentes por grupos de edad de los
afectados.
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Tabla 8

Prevalencia de enfermedades raras segun grupo de enfermedad (nivel 2 CCS).
NUmero de casos, distribucion porcentual, tasa por 10.000 habitantes y edad.
Region de Murcia, 2015. Mujeres.

ca's\lc:s % Tasa | media DT E:Za: P50 P75
1.1 Infeccion bacteriana 19 0,0 0,3 353 30,0 9 24 68
1.4 Otras infecciones incluyendo las parasitarias 208 0,5 2,8 56,0 15,5 43 56 67
2.10 Neoplasia del tejido linfatico y hematopoyético 29 0,1 0,4 57,2 16,7 43 57 12
2.11 Otras neoplasias primarias 27 0,1 0,4 45,8 22,0 35 46 62
2.14 Neoplasias de naturaleza no espec. o de evolucion incierta 240 0,6 33 42,8 24,1 23 42 63
2.16 Neoplasias benignas 189 0,5 2,6 45,9 211 31 44 61
3.1 Trastornos de la glandula tiroidea 719 1,8 98 45,4 19,3 35 45 56
3.4 Otros trastornos endocrinos 2.959 74 405 49,2 21,6 32 49 67
3.5 Deficiencias nutritivas 17 0,0 0,2 40,0 31,6 9 42 72
3.9 Fibrosis quistica 63 0,2 0,9 271 18,3 15 24 38
3.10 Trastornos de la inmunidad 393 1,0 5.4 52,4 24,4 35 57 72
3.11 Otros trastornos nutricionales, endocrinos y metabélicos 3.158 7.9 43,2 54,2 27,7 33 58 80
4.1 Anemia 2.233 56 30,5 51,2 22,4 35 49 70
4.2 Trastornos de la coagulacion y hemorragicos 2.037 51 278 45,0 23,3 30 42 63
4.3 Enfermedades de los globulos blancos 152 04 21 473 25,6 29 52 70
4.4 Otras afecciones hematoldgicas 115 0,3 1,6 57,2 21,4 42 56 76
5.4 Delirio, demencia, trast. amnésicos y otros. trast. cognitivos 333 0,8 4,5 81,2 10,5 77 83 87
5.6 Trast. gen. diagnosticados en la nifiez/infancia/adolescencia 112 0,3 1,5 18,3 13,3 8 14 26
5.15 Otros trastornos mentales 10 0,0 0,1 33,5 22,3 14 31 42
6.1 Infeccion del sistema nervioso central 398 1,0 54 58,8 20,7 48 60 76
6.2 Enf. del sistema nervioso hereditarias y degenerativas 1.450 36 198 52,1 21,4 37 51 68
6.3 Paralisis 51 0,1 0,7 48,7 28,7 24 45 79
6.4 Epilepsia, convulsiones 873 2,2 11,9 37,6 24,5 16 36 54
6.5 Cefalea incluyendo migrafia 55 0,1 0,7 45,7 17,8 31 44 58
6.7 Trastornos oculares 528 1.3 7.2 57,7 25,0 42 65 78
6.9 Otros trastornos del sistema nervioso 1.443 3,6 19,7 54,9 20,7 40 55 72
7.2 Enfermedades del corazén 2.29 57 314 65,2 21,9 53 72 82
7.3 Enfermedad cerebrovascular 17 0,0 0,2 61,4 23,1 49 59 83
7.4 Enfermedades de las arterias, arteriolas y capilares 890 2,2 12,2 59,2 23,7 42 63 80
7.5 Enfermedades de las venas y linfaticas 20 0,0 0,3 44,6 14,9 38 46 57
8.7 Enfermedades pulmonares debidas a agentes externos 76 0,2 1,0 68,2 20,9 53 76 84
8.8 Otras enfermedades del tracto respiratorio inferior 619 1,5 8,5 70,2 17,2 60 75 83
9.4 Trastornos del tracto digestivo superior 433 1,1 59 58,8 21,2 4 59 78
9.6 Trastornos del tracto digestivo inferior 1.779 44 243 48,4 18,2 35 46 61
9.7 Enfermedad del tracto biliar 167 04 2,3 68,3 19,7 55 75 83
9.8 Enfermedad hepatica 274 0,7 3,7 64,1 16,2 54 65 76
9.10 Hemorragia gastrointestinal 158 04 2,2 49,5 26,8 27 46 75
9.11 Gastroenteritis no infecciosa 16 0,0 0,2 353 28,2 4 38 61
9.12 Otros trastornos gastrointestinales 2 0,0 0,0 72,5 3,5 - - -
10.1 Enfermedades del sistema urinario 788 2,0 10,8 56,9 20,2 44 58 73
12.2 Otras afecciones inflamatorias de la piel 454 1.1 6,2 54,5 20,0 40 5 71
12.4 Otros trastornos de la piel 650 1,6 8,9 61,1 18,9 50 63 75
13.2 Trastornos no traumaticos de las articulaciones 547 1.4 7,5 43,4 21,7 26 44 61
13.3 Espondilosis, trast. disco intervertebral, otros prob. espalda 108 0,3 1,5 69,1 15,1 60 72 81
13.7 Lupus eritematoso sistémico y enf. del tejido conectivo 1.479 3,7 202 58,4 17,5 45 58 73
13.8 Otras enfermedades del tejido conectivo 599 1,5 8,2 76,6 14,3 73 81 86
13.9 Otras enf. dseas y deformidades musculoesqueléticas 548 1.4 7,5 52,3 22,6 35 55 69
14.1 Anomalias congénitas cardiacas y circulatorias 1.673 42 229 31,1 26,1 8 25 51
14.2 Anomalias congénitas digestivas 720 1,8 98 48,6 29,0 19 51 75
14.3 Anomalias congénitas genitourinarias 1.829 4,6 25,0 39,0 23,3 20 38 52
14.4 Anomalias congénitas del sistema nervioso 641 1,6 838 30,2 23,4 " 24 47
14.5 Otras anomalias congénitas 5.369 13,4 73,4 34,3 25,0 12 30 54
Otros y no clasificados 177 0,4 2,4 36,8 13,7 31 39 4
Total 40.140 100,0 5489 49,2 25,3 31 49 7

DT: Desviacion tipica; P: percentil.

Fuente: SIERrm, Servicio de Planificacion y Financiacion Sanitaria
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Tabla 9
Prevalencia de enfermedades raras segun grupo de enfermedad (nivel 2 CCS).
NUmero de casos, distribucion porcentual, tasa por 10.000 habitantes y edad.
Region de Murcia, 2015. Varones.

N° Edad

cacos % Tasa media DT P25 P50 P75
1.1 Infeccion bacteriana 50 0,1 0,7 41,3 212 31 45 55
1.4 Otras infecciones incluyendo las parasitarias 161 0,4 2,2 492 143 40 47 58
2.10 Neoplasia del tejido linfatico y hematopoyético 35 0,1 0,5 639 169 58 69 76
2.11 Otras neoplasias primarias 34 0,1 0,5 436 200 31 42 55
2.14 Neoplasias de naturaleza no espec. o de evolucion incierta 345 0,9 4,7 484 247 25 52 69
2.16 Neoplasias benignas 165 0,4 2,2 395 224 18 38 57
3.1 Trastornos de la glandula tiroidea 243 0,6 33 425 221 28 43 55
3.4 Otros trastornos endocrinos 1.450 3,8 19,8 474 235 25 49 67
3.5 Deficiencias nutritivas 1" 0,0 0,1 408 33,8 6 48 73
3.9 Fibrosis quistica 89 0,2 1,2 249 16,8 9 27 39
3.10 Trastornos de la inmunidad 397 1,0 54 48,5 262 24 52 72
3.11 Otros trastornos nutricionales, endocrinos y metabélicos 3.220 8,5 43,9 53,1 264 33 58 76
4.1 Anemia 1.580 4,2 21,5 50,1 248 31 52 n
4.2 Trastornos de la coagulacion y hemorragicos 1.667 44 22,7 455 260 21 47 68
4.3 Enfermedades de los globulos blancos 132 0,4 1.8 329 296 6 23 58
4.4 Otras afecciones hematoldgicas 167 0,4 2,3 652 181 55 66 80
5.4 Delirio, demencia, trast. amnésicos y otros. trast. cognitivos 243 0,6 33 748 153 70 79 84
5.6 Trast. gen. diagnosticados en la nifiez/infancia/adolescencia 616 1,6 84 161 11,0 9 13 20
5.15 Otros trastornos mentales 3 0,0 0,0 34,0 15,7 - - -
6.1 Infeccion del sistema nervioso central 419 11 5,7 588 199 48 61 74
6.2 Enf. del sistema nervioso hereditarias y degenerativas 1.082 28 147 540 221 39 54 73
6.3 Pardlisis 69 0,2 0.9 496 27,7 22 51 73
6.4 Epilepsia, convulsiones 1.147 3,0 15,6 394 235 18 38 56
6.5 Cefalea incluyendo migrafia 37 0,1 0.5 42,1 180 29 38 54
6.7 Trastornos oculares 429 1.1 58 47,9 27,6 18 53 72
6.9 Otros trastornos del sistema nervioso 1.650 43 22,5 56,1 208 43 59 72
7.2 Enfermedades del corazon 3.738 9,8 51,0 60,1 203 48 64 76
7.3 Enfermedad cerebrovascular 33 0,1 0,4 72,2 10,1 67 76 79
7.4 Enfermedades de las arterias, arteriolas y capilares 643 1.7 8,8 56,2 26,0 39 63 78
7.5 Enfermedades de las venas y linfaticas 14 0,0 0,2 499 231 26 50 68
8.7 Enfermedades pulmonares debidas a agentes externos 428 11 58 71,5 152 65 75 82
8.8 Otras enfermedades del tracto respiratorio inferior 635 1,7 8,7 68,2 18,1 60 Al 82
9.4 Trastornos del tracto digestivo superior 420 11 57 552 201 41 55 n
9.6 Trastornos del tracto digestivo inferior 1.888 50 257 488 179 35 47 62
9.7 Enfermedad del tracto biliar 214 0,6 2,9 65,8 189 56 70 80
9.8 Enfermedad hepatica 75 0,2 1,0 605 21,5 47 61 78
9.10 Hemorragia gastrointestinal 246 0,7 33 471 21,0 32 43 62
9.11 Gastroenteritis no infecciosa 18 0,1 0,2 37,6 26,5 5 44 57
9.12 Otros trastornos gastrointestinales 2 0,0 0,0 79,0 8,5 - - -
10.1 Enfermedades del sistema urinario 1.114 29 152 566 20,0 43 59 72
12.2 Otras afecciones inflamatorias de la piel 323 0,9 4,4 51,3 221 38 52 68
12.4 Otros trastornos de la piel 633 1,7 8,6 613 187 50 65 75
13.2 Trastornos no traumaticos de las articulaciones 645 1,7 8,8 48,4 198 36 50 64
13.3 Espondilosis, trast. disco intervertebral, otros prob. espalda 98 0.3 1,3 666 164 54 69 80
13.7 Lupus eritematoso sistémico y enf. del tejido conectivo 240 0,6 33 550 195 42 56 Al
13.8 Otras enfermedades del tejido conectivo 292 0,8 4,0 75,7 146 7 80 86
13.9 Otras enf. dseas y deformidades musculoesqueléticas 732 1.9 10,0 429 211 24 43 58
14.1 Anomalias congénitas cardiacas y circulatorias 2.148 56 293 338 26,0 9 31 56
14.2 Anomalias congénitas digestivas 917 24 125 415 300 12 4 Al
14.3 Anomalias congénitas genitourinarias 1.511 40 206 334 281 9 21 57
14.4 Anomalias congénitas del sistema nervioso 702 1,8 9,6 259 21,9 10 18 38
14.5 Otras anomalias congénitas 4904 129 668 265 22,8 9 17 4
Otros y no clasificados 38 0,1 0,5 346 303 5 30 62
Total 38.092 100,0 519,3 46,5 263 22 49 69

DT: Desviacion tipica; P: percentil.
Fuente: SIERrm, Servicio de Planificacion y Financiacion Sanitaria
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Tabla 10
Numero de casos prevalentes de enfermedades raras segin grupos de edad y grupo de enfermedad
(nivel 2 CCS). Region de Murcia, 2015.

<1 1-14 15-29 30-44 45-59 60-74 75y+ Total
1.1 Infeccidn bacteriana 0 17 5 16 15 12 4 69
1.4 Otras infecciones incluyendo las parasitarias 0 1 18 109 121 82 38 369
2.10 Neoplasia del tejido linfatico y hematopoyético 0 0 5 8 14 21 16 64
2.11 Otras neoplasias primarias 0 7 5 21 14 8 6 61
2.14 Neoplasias de naturaleza no espec. o de evolucion incierta 1 91 88 93 113 17 82 585
2.16 Neoplasias benignas 1 43 64 85 84 44 33 354
3.1 Trastornos de la glandula tiroidea 3 93 91 298 296 105 76 962
3.4 Otros trastornos endocrinos 3 288 768 933 919 852 646 4.409
3.5 Deficiencias nutritivas 0 12 1 1 3 8 3 28
3.9 Fibrosis quistica 1 47 44 4 13 4 2 152
3.10 Trastornos de la inmunidad 1 116 77 116 133 179 168 790
3.11 Otros trastornos nutricionales, endocrinos y metabélicos 27 855 602 836 1.011 1.151  1.896 6.378
4.1 Anemia 2 324 429 880 748 674 756 3.813
4.2 Trastornos de la coagulacién y hemorragicos 5 569 473 908 614 564 571 3.704
4.3 Enfermedades de los globulos blancos 9 70 35 42 4 48 39 284
4.4 Otras afecciones hematoldgicas 0 1 7 34 73 63 94 282
5.4 Delirio, demencia, trast. amnésicos y otros. trast. cognitivos 0 7 2 6 23 114 424 576
5.6 Trast. gen. diagnosticados en la nifiez/infancia/adolescencia 0 400 250 55 18 4 1 728
5.15 Otros trastornos mentales 0 4 3 4 1 0 1 13
6.1 Infeccion del sistema nervioso central 0 47 31 93 221 219 206 817
6.2 Enf. del sistema nervioso hereditarias y degenerativas 6 149 198 584 605 505 485 2.532
6.3 Paralisis 0 18 17 22 1" 20 32 120
6.4 Epilepsia, convulsiones 1 448 374 425 352 219 201 2.020
6.5 Cefalea incluyendo migraiia 0 3 18 33 18 16 4 92
6.7 Trastornos oculares 2 160 48 121 153 224 249 957
6.9 Otros trastornos del sistema nervioso 3 126 258 541 767 745 653 3.093
7.2 Enfermedades del corazon 5 200 383 647 1.113 1.663  2.023 6.034
7.3 Enfermedad cerebrovascular 0 1 0 3 9 15 22 50
7.4 Enfermedades de las arterias, arteriolas y capilares 0 148 88 216 264 312 505 1.533
7.5 Enfermedades de las venas y linfaticas 0 2 4 8 13 5 2 34
8.7 Enfermedades pulmonares debidas a agentes externos 0 4 1" 30 55 148 256 504
8.8 Otras enfermedades del tracto respiratorio inferior 0 23 16 92 187 370 566 1.254
9.4 Trastornos del tracto digestivo superior 0 20 66 188 191 182 206 853
9.6 Trastornos del tracto digestivo inferior 2 52 492 1.196 960 582 383 3.667
9.7 Enfermedad del tracto biliar 2 9 5 34 72 101 158 381
9.8 Enfermedad hepética 0 6 8 34 92 107 102 349
9.10 Hemorragia gastrointestinal 0 33 68 105 73 52 73 404
9.11 Gastroenteritis no infecciosa 1 10 2 6 7 5 3 34
9.12 Otros trastornos gastrointestinales 0 0 0 0 0 2 2 4
10.1 Enfermedades del sistema urinario 0 75 147 281 494 507 398 1.902
12.2 Otras afecciones inflamatorias de la piel 0 49 51 174 213 154 136 777
12.4 Otros trastornos de la piel 0 22 76 138 307 416 324 1.283
13.2 Trastornos no traumaticos de las articulaciones 0 138 132 267 319 249 87 1.192
13.3 Espondilosis, trast. disco intervertebral, otros prob. espalda 0 0 4 14 39 59 90 206
13.7 Lupus eritematoso sistémico y enf. del tejido conectivo 1 12 73 360 479 441 353 1.719
13.8 Otras enfermedades del tejido conectivo 0 4 4 40 66 153 624 891
13.9 Otras enf. dseas y deformidades musculoesqueléticas 0 95 266 224 300 247 148 1.280
14.1 Anomalias congénitas cardiacas y circulatorias 81 1.467 420 550 574 445 284 3.821
14.2 Anomalias congénitas digestivas 28 458 121 193 219 247 37 1.637
14.3 Anomalias congénitas genitourinarias 34 1.039 385 669 527 321 365 3.340
14.4 Anomalias congénitas del sistema nervioso 18 520 292 217 14 86 69 1.343
14.5 Otras anomalias congénitas 148 3.877 1.826 1.486 1.258 1.066 612 10273
Otros y no clasificados 2 30 24 109 35 6 9 215
Total 387 12.200 8.875 13.586 14.388 13.939 14.857 78.232

Fuente: SIERrm, Servicio de Planificacion y Financiacion Sanitaria.
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Enfermedades raras mas frecuentes

Las 20 ER mas frecuentes representan de for-
ma global mas del 25% del total de los casos pre-
valentes (tabla 11).

El mayor numero de casos corresponde a
Otras miocardiopatias primarias (2.950) con una
tasa de prevalencia de 20,1 por 10.000 habitan-
tes, sequido por Otras anomalias especificadas
(congénitas) con 1.956 casos y tasa de 13,4 por
10.000. Entre las enfermedades mas frecuentes
aparecen patologias de la mayoria de los grandes
grupos de enfermedad.

En cuanto a las variaciones en el numero de
casos por enfermedad segun el sexo y grupo de
edad, tal como se observa en la tabla 12, la ca-
tegoria de Anomalias congénitas es la mas fre-
cuente en ambos sexos en la edad pediatrica,

excepto el Trastorno autista que figura como
la segunda ER mdas frecuente en este rango de
edad en varones.

En cuanto a los tramos centrales de edad, en-
tre las ER mas frecuentes para las mujeres apa-
recen la Esclerosis multiple, el Lupus eritematoso
sistémico y varias patologias endocrinas y de la
sangre y érganos hematopoyéticos, mientras que
para los varones se encuentra la Epilepsia convul-
siva generalizada, junto a patologfas digestivas y
patologias cardiacas.

Por ultimo, en el grupo de mayor edad apa-
recen, dentro de las ER mas frecuentes, Otras
miocardiopatias primarias y Polimialgia reumética
en ambos sexos, aunque esta Ultima con mayor
prevalencia en las mujeres.

Tabla 11
Enfermedades raras mas frecuentes. NUmero de casos prevalentes, tasa de prevalencia por 10.000
habitantes, porcentaje sobre el total de casos (orden: frecuencia descendente de casos) por cédigo CIE9-MC.
Regiéon de Murcia, 2015.

%

N° orden  Enfermedad (cédigo CIE9-MC) N Tasa % acumulado
1 Otras miocardiopatias primarias (425.4) 2.950 20,1 38 3,8
2 Otras anomalias especificadas (759.89) 1.956 13,4 2,5 6,3
3 Epilepsia convulsiva generalizada (345.1 [0-1]) 1.406 9,6 1,8 81
4 Taquicardia ventricular paroxistica (427.1) 1.119 7,6 1.4 9,5
5 Otra talasemia (282.49) 1.097 75 1.4 10,9
6 Carencia de disacaridasa intestinal y absorcion defect. de disacaridos (271.3) 953 6,5 1,2 12,1
7 Colitis ulcerativa inespecifica (556.9) 946 6,5 1,2 13,3
8 Queratoderma adquirido (701.1) 935 6,4 1,2 14,5
9 Esclerosis maltiple (340) 847 58 1,1 15,6
10 Acalasia y cardioespasmo de eséfago (530.0) 841 5,7 1,1 16,7
" Otras hiperfunciones y no especif. de la glandula pituitaria anterior (253.1) 830 5,7 11 17,8
12 Otros defectos de la coagulacion no especificados (286.9) 827 56 11 18,9
13 Bocio toxico difuso (242.0[0-1]) 821 5,6 1,0 19,9
13 Polimialgia reumatica (725) 775 5.3 1,0 20,9
15 Lupus eritematoso sistémico (710.0) 746 5.1 1,0 21,9
16 Enteritis regional intestino delgado (555.0) n1 49 09 22,8
17 Otros trastornos del metabolismo del calcio (275.49) 716 49 09 23,7
18 Excitacion auriculo-ventricular anomala (426.7) 679 46 09 24,6
19 Enteritis regional sitio no especificado (555.9) 678 46 09 25,5
20 Hipercoagulabilidad primaria (289.81) 650 44 08 26,3

Fuente: SIERrm, Servicio de Planificacion y Financiacién Sanitaria.
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Tabla 12

Enfermedades raras mas frecuentes seguin sexo y grupos de edad. NUmero de casos prevalentes,
porcentaje sobre el total de cada grupo y tasa de prevalencia por 10.000 habitantes.

Regién de Murcia, 2015.

Casos % Tasa

Otras anomalias especificadas (759.89) 540 10,0 42,8

Conducto arterioso abierto (747.0) 239 4,4 19,0

De 0 a 14 afos Defecto del tabique ventricular (745.4) 144 2,7 11,4
Otras anomalias cervix, vagina y genitales externos femeninos (752.49) 130 2,4 10,3

Carencia de disacaridasa intestinal y absorcion defect. de disacaridos (271.3) 92 1,7 73

Otras hiperfunciones y no especif. de la glandula pituitaria anterior (253.1) 563 4,5 19,1

Otra talasemia (282.49) 328 2,7 1.1

De 15a44 afos  Esclerosis mltiple (340) 303 2,4 10,3
Bocio toxico difuso (242.0[0-1]) 282 2,3 9,6
Hipercoagulabilidad primaria (289.81) 272 2,2 9,2

Lupus eritematoso sistémico (710.0) 261 2,7 14,0

Bocio toxico difuso (242.0[0-1]) 257 2,7 13,8

Mujeres De 45 a 64 afos  Esclerosis maltiple (340) 227 2,4 12,2
Otras miocardiopatias primarias (425.4) 207 21 1.1

Otras hiperfunciones y no especif. de la glandula pituitaria anterior (253.1) 184 1,9 9,9

Otras miocardiopatias primarias (425.4) 660 52 53,0

Polimialgia reumética (725) 495 3,9 39,7

De 65y mas afios  Otros trastornos del metabolismo del calcio (275.49) 346 2,7 27,8
Sindrome sicca (710.2) 327 2,6 26,2

Demencia con cuerpos de Lewy (331.82) 238 1.9 19,1

Otras miocardiopatias primarias (425.4) 1.016 2,5 13,9

Otras anomalias especificadas (759.89) 921 2,3 12,6

Total Otras hiperfunciones y no especif. de la glandula pituitaria anterior (253.1) 762 1,9 10,4
Otra talasemia (282.49) 688 1.7 9,4

Lupus eritematoso sistémico (710.0) 641 1,6 8,8

Otras anomalias especificadas (759.89) 674 9,3 50,4

Trastorno autista (299.0[0-1]) 279 3,9 20,9

De 0 a 14 afos Conducto arterioso abierto (747.0) 242 3,4 18,1
Defecto del tabique ventricular (745.4) 159 2,2 11,9

Otros defectos obstructivos de pelvis renal y uréter (753.29) 158 2,2 11,8

Epilepsia convulsiva generalizada (345.1[0-1]) 363 3,6 11,5

Otras miocardiopatias primarias (425.4) 294 2,9 9,3

De 15a44 afios  Otras anomalias especificadas (759.89) 228 23 72
Enteritis regional intestino delgado (555.0) 217 2,2 6,9

Excitacion auriculo-ventricular anomala (426.7) 209 21 6,6

Otras miocardiopatias primarias (425.4) 626 6,7 33,3

Taquicardia ventricular paroxistica (427.1) 223 2,4 11,8

Varones De 45 a 64 aios  Epilepsia convulsiva generalizada (345.1[0-1]) 223 2,4 11,8
Colitis ulcerativa inespecifica (556.9) 181 1,9 9,6

Espondilitis anquilosante (720.0) 160 1,7 8,5

Otras miocardiopatias primarias (425.4) 953 8,3 98,7

Taquicardia ventricular paroxistica (427.1) 476 4,1 49,3

De 65y mas afos  Paraproteinemia monoclonal (273.1) 283 2,5 29,3
Queratoderma adquirido (701.1) 262 2,3 271

Polimialgia reumatica (725) 231 2,0 23,9

Otras miocardiopatias primarias (425.4) 1.934 51 26,4

Otras anomalias congénitas especificadas (759.89) 1.035 2,7 141

Total Epilepsia convulsiva generalizada (345.1[0-1]) 817 21 1.1
Taquicardia ventricular paroxistica (427.1) 768 2,0 10,5

Colitis ulcerativa inespecifica (556.9) 499 1.3 6,8

Fuente: SIERrm, Servicio de Planificacion y Financiacién Sanitaria.
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Discapacidad asociada a las enfermedades raras

Segun los datos del SIERrm sobre las personas
incluidas en este analisis, uno de cada tres afec-
tados tiene el reconocimiento oficial de discapa-
cidad (32,6% en mujeres y 33,3% en varones)
(tabla 13).

Tal como muestra la tabla 13y el gréfico 6, el
porcentaje de personas afectadas por alguna ER
con discapacidad reconocida aumenta gradual-
mente con la edad, pasando de valores inferiores
al 25% por debajo de 15 afios a cifras que supe-
ran el 40% a partir de los 60 afios.

El 50,4% de las personas con alguna ER que
tienen reconocimiento oficial de discapacidad
presentan un grado 3 (entre el 33% y el 64%
de discapacidad), un 27,3% un grado 4 (entre el
65% y el 74%) y el 22,3% el grado méaximo de
discapacidad (igual o superior al 75%). Las muje-
res con discapacidad tienen con mayor frecuencia

un grado superior al de los hombres. Asi, el 53%
de ellas tienen reconocido un grado 4 o 5 frente
al 46% en los varones.

Ademas de con el sexo, el grado de discapa-
cidad reconocido también parece asociarse a la
edad. En los mas jovenes, la mayor proporcién
de ellos han obtenido un grado 3, mientras que a
medida que incrementa la edad de los afectados
también aumenta la proporcién de quienes pre-
sentan un grado 4 y 5 (gréafico 6).

En cuanto a los resultados por area de salud
de residencia (tabla 14), la mayor proporcién de
personas con discapacidad reconocida correspon-
de a las dreas de Vega Media del Segura (VI) y
Murcia Oeste (1), con valores de 37,4% y 35,7%
respectivamente. En el lado opuesto se encuen-
tran las areas del Mar Menor (VIIl) con un 21,8%
y Altiplano (V) con el 27,7%.

Tabla 13
Discapacidad reconocida oficialmente en las personas con ER seguin sexo y grupo de edad.
NUmero de personas y porcentaje sobre el total. Region de Murcia, 2015.

Numero de personas con discapacidad reconocida

Porcentaje sobre el total

Mujeres Varones Total Mujeres Varones Total
<1 afio 0 2 2 0,0 0,9 0,6
1-4 aios 174 234 408 16,0 16,7 16,4
5-9 afos 362 584 946 18,8 23,6 21,5
10-14 afios 379 620 999 20,7 24,3 22,8
15-19 afios 298 486 784 23,7 31.4 27,9
20-24 aios 293 404 697 22,4 31,2 26,8
25-29 afios 321 381 702 21,8 30,1 25,7
30-34 afios 418 360 778 20,4 26,8 22,9
35-39 afios 523 505 1.028 19,5 28,0 23,0
40-44 afos 596 624 1.220 23,2 32,1 271
45-49 afios 716 690 1.406 30,4 34,7 32,4
50-54 afos 811 811 1.622 36,4 38,5 37,5
55-59 afios 816 839 1.655 38,9 39,2 39,0
60-64 afos 798 880 1.678 40,7 42,3 41,5
65-69 afios 850 944 1.794 42,2 43,3 42,8
70-74 afios 856 872 1.728 43,6 421 42,9
75-79 afos 995 812 1.807 44,7 38,9 41,9
80-84 afos 1.161 715 1.876 493 35,6 43,0
85y + afios 1.360 576 1.936 54,7 36,4 47,6
Total 11.727 11.339 23.066 32,6 33,3 32,9

Fuente: SIERrm, Servicio de Planificacion y Financiacién Sanitaria.
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Porcentaje de personas con ER y discapacidad reconocida oficialmente segun
grado de discapacidad y grupos de edad. Regiéon de Murcia, 2015.
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Grafico 6

Fuente: SIERrm, Servicio de Planificacion y Financiacién Sanitaria.

Tabla 14

Grado 5
Grado 4
m Grado 3

Discapacidad reconocida oficialmente en personas con ER segun area de salud de residencia
y grado de discapacidad. NUmero de personas, porcentaje sobre el total y distribucion

porcentual seguin grado de discapacidad. Regiéon de Murcia, 2015.

N % Grado 3 Grado 4 Grado 5

Area 1. Murcia Oeste 4318 35,7 49,2 27,7 23,1

Area 2. Cartagena 3.915 30,9 54,1 26,4 19,5

Area 3. Lorca 2.284 29,8 58,9 23,6 17,5

Area 4. Noroeste 916 34,4 49,9 28,2 21,9

Area 5. Altiplano 834 21,7 54,0 27,7 18,3

Area 6. Vega Media del Segura 4.128 37,4 45,3 28,6 26,1

Area 7. Murcia Este 3.046 34,0 50,0 27,3 22,7

Area 8. Mar Menor 1.100 21,8 52,3 24,5 23,2

Area 9.Vega Alta del Segura 980 35,0 473 26,2 26,5

Desconocida 1.545 371 45,6 31,6 22,8

Total 23.066 32,9 50,4 27,3 22,3

Fuente: SIERrm, Servicio de Planificacion y Financiacion Sanitaria.
Grafico 7
Porcentaje de personas con ER y discapacidad reconocida oficialmente segun
sexo y area de salud de residencia. Region de Murcia, 2015.
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- >35
[]30-35
[J<30

Fuente: SIERrm, Servicio de Planificacion y Financiacion Sanitaria.
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Dependencia asociada a las enfermedades raras

El 14,2% de las personas incluidas en el ana-
lisis tiene reconocimiento oficial de dependencia
(15,5% en mujeres y 12,8% en varones) (tabla
15). El 21,6% de éstas tienen reconocido un gra-
do 1 (dependencia moderada), el 36,3% un grado
2 (dependencia severa) y el 42,1% el grado maxi-
mo de dependencia o grado 3 (gran dependencia).
Ademas, los hombres con dependencia presentan
con mayor frecuencia un grado superior al de las
mujeres, ya que el 46% de ellos tienen reconocido
un grado 3 frente al 39% de las mujeres.

El porcentaje de personas afectadas por al-
guna ER con dependencia reconocida aumenta

considerablemente con la edad (tabla 15y gra-
fico 8), fundamentalmente a partir de los 75
anos, alcanzando un valor de mas del 50% en
el grupo de mayor edad (85 o mas afos) (gra-
fico 8).

En cuanto a los resultados por area de salud
de residencia (tabla 16), la mayor proporciéon de
personas con dependencia reconocida corres-
ponde a las areas de Vega Alta del Segura (IX)
y Noroeste (IV), con valores del 19,0% y 18,2%
respectivamente. En el lado opuesto se encuen-
tran las areas del Mar Menor (VIIl) con el 10,8% y
Altiplano (V) con el 10,7%.

Tabla 15
Dependencia reconocida oficialmente en las personas con ER seguin sexo y grupos de edad.
Numero de personas y porcentaje sobre el total. Region de Murcia, 2015.

Numero de personas con dependencia reconocida

Porcentaje sobre el total

Mujeres Varones Total Mujeres Varones
<1 afio 2 0 2 1.3 0,0 0,6
1-4 afos 101 147 248 9.3 10,5 10,0
5-9 afios 21 380 591 11,0 15,4 13,4
10-14 afios 178 356 534 9.7 13,9 12,2
15-19 afios 132 277 409 10,5 17,9 14,6
20-24 afios 124 198 322 9.5 15,3 12,4
25-29 afios 116 152 268 79 12,0 9.8
30-34 afios 94 17 211 4,6 8,7 6,2
35-39 afios 109 131 240 4,1 73 54
40-44 anos 99 141 240 39 73 53
45-49 afos 138 136 274 59 6,8 6,3
50-54 afios 136 138 274 6,1 6,6 6,3
55-59 afios 151 149 300 72 7,0 71
60-64 afios 160 184 344 8,2 8.8 85
65-69 afos 230 187 417 11,4 8,6 99
70-74 afios 353 231 584 18,0 1,2 14,5
75-79 afios 684 369 1.053 30,7 17,7 24,4
80-84 afios 1.048 485 1.533 44,5 24,2 35,1
85y + afios 1.531 593 2.124 61,6 37,5 52,2
Total 5.597 4.371 9.968 15,5 12,8 14,2

Fuente: SIERrm, Servicio de Planificacion y Financiacion Sanitaria.
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Grafico 8
Porcentaje de personas con ER y dependencia reconocida oficialmente
segun grado y grupos de edad. Regién de Murcia, 2015.

35 Grado 3
Grado 2
m Grado 1

<1 14 59 10-14 15-19 20-24 25-29 30-34 35-39 40-44 45-49 50-54 55-59 60-64 65-69 70-74 75-79 80-84 85y+

Fuente: SIERrm, Servicio de Planificacion y Financiacion Sanitaria.

Tabla 16
Dependencia reconocida oficialmente en las personas con ER segun &rea de salud de residencia
y grado de dependencia. Numero de personas, porcentaje sobre el total y distribucion
porcentual segun grado de dependencia. Regiéon de Murcia, 2015.

N % Grado 1 Grado 2 Grado 3
Area 1. Murcia Oeste 1.808 15,0 23,9 34,6 41,5
Area 2. Cartagena 1.680 13,3 221 37,5 40,4
Area 3. Lorca 945 12,3 19,7 40,0 40,3
Area 4. Noroeste 484 18,2 271 40,5 324
Area 5. Altiplano 323 10,7 19,2 40,9 39,9
Area 6. Vega Media del Segura 1.947 17,7 19,5 34,2 46,4
Area 7. Murcia Este 1.180 13,2 231 35,0 41,9
Area 8. Mar Menor 548 10,8 21,5 37,4 411
Area 9. Vega Alta del Segura 532 19,0 17,5 35,2 474
Desconocida 521 12,5 20,9 36,5 42,6
Total 9.968 14,2 21,6 36,3 42,1

Fuente: SIERrm, Servicio de Planificacion y Financiacién Sanitaria.

Grafico 9
Porcentaje de personas con ER y dependencia reconocida oficialmente segun
sexo y area de salud de residencia. Region de Murcia, 2015.
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DISCUSION

En la anterior monografia®' con datos hasta el
31 de diciembre del afio 2013, habian un total de
65.125 personas con alguna ER, el 4,4% de la po-
blacion, las cuales acumulaban un total de 75.570
ER (tasa de prevalencia de 515,2 ER por 10.000
habitantes), y una ratio ER/persona de 1,16. En
esta monografia (datos hasta el 31 de diciembre
del ano 2015), el nimero de personas asciende a
70.088, constituyendo el 4,8% de la poblacion re-
gional. Las ER presentes en estas personas suman
un total de 78.232, lo que supone una tasa de pre-
valencia de 534,1 casos por 10.000 habitantes y
una ratio ER/persona de 1,11.

Cabe destacar como, a pesar de los importan-
tes procesos de depuracién/validacion que se han
llevado a cabo en muchas de las ER bajo los cédigos
CIE-OMC en el SIERrm, la prevalencia ha aumenta-
do ligeramente respecto a la publicacion previa®',
aproximandose mas a la estimada por la bibliogra-
fia, en torno al 6-8%3“. No obstante, son escasos
los estudios que respaldan esta cifra como referen-
cia de prevalencia de ER en la poblacién general*.

Para establecer una comparativa de los resulta-
dos obtenidos, uno de los mayores problemas es la
escasez de datos de prevalencia global de ER publi-
cados. De ellos, algunos aportan cifras superiores a
las mostradas en este documento'34, mientras que
otros estudios informan de prevalencias menores,
por debajo de 35 casos por 10.000 personas®, y
estiman entre el 1%-2% la proporcion de perso-
nas en la poblacién general con alguna ER*42,

En cuanto a la distribucion de los casos estudia-
dos por sexo, el nUmero en mujeres es ligeramente

superior al de hombres (51,3% frente al 48,7 %),
diferencia mayor a lo observado con anterioridad
en el SIERrm3', aunque muy similar a lo mostrado
por otras publicaciones en las que estiman en 52%
las ER en mujeres y 48% en hombres*.

Respecto a las tasas de prevalencia por grupo de
edad, se observa en ambos sexos un ascenso en la
etapa infantil, posiblemente por una mayor inciden-
cia de algunas ER como ciertas anomalias congéni-
tas, y/o mejora de la deteccién temprana. Ademas,
tanto en hombres como en mujeres existe un incre-
mento de la prevalencia con la edad, observando-
se las tasas mas elevadas en el grupo de edad mas
avanzada. Este hallazgo puede deberse a diversas
causas, como una mayor incidencia de algunas ER a
estas edades, alta supervivencia de determinadas ER
diagnosticadas a edades mas tempranas, o la mayor
frecuencia de casos de ER incluidos en codigos poco
especificos (aquellos que agrupan varias enferme-
dades). Ademés, las tasas de prevalencia segun la
edad varian en funcion del sexo, de tal forma que,
tanto en edades tempranas como en avanzadas
ésta es mayor en hombres, mientras que en edades
intermedias la relacion se invierte siendo las mujeres
quienes presentan valores mayores.

Al hacer la comparativa con los datos al 31 de
diciembre del 20133" de las tasas de prevalencia de
ER por grupo de edad y sexo, se observan diferen-
cias con los datos que se presentan en este trabajo.
Esto es debido a un problema en la asignacion de
los casos de ER a los grupos de edad que se emplea-
ron en el anterior estudio de prevalencia®'. En el gra-
fico 10 se muestra la diferencia entre los datos pu-
blicados en su momento y éstos una vez corregidos.

Grafico 10
Prevalencia de enfermedades raras aflo 2013 (monografia) y datos afio 2013 corregidos.
Tasa de enfermedades raras por 10.000 habitantes segun sexo y grupos de edad. Regién de Murcia.
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Tal como se observa, una vez subsanado, las tasas
por grupos de edad obtenidas son muy similares a
los que se presentan en este documento (grafico 2).

En cuanto al analisis por areas de salud, aque-
llas con mayores tasas de prevalencia son Vega
Alta del Segura, Altiplano y Mar Menor. En 2013
las cifras mayores correspondieron a Murcia Este,
Mar Menor y Murcia Oeste. Cabe tener en cuenta
que estas fluctuaciones pueden no soélo ser resul-
tado del impacto de determinadas enfermedades
entre los distintos territorios, sino que factores
como el grado de identificacién/diagnoéstico de
la enfermedad, asi como el grado y calidad del
registro/codificacion posterior de estos casos pue-
den haber influido en mayor o menor medida.

Respecto al andlisis segun grupo de enferme-
dad, se observa que las Anomalias congénitas son
el grupo que acumula un mayor nimero de casos
con el 26,1% del total. Le siguen en frecuencia
las Enfermedades endocrinas, de la nutricion y
metabdlicas y trastornos de la inmunidad, las En-
fermedades del sistema nervioso y de los drganos
de los sentidos, y las Enfermedades de la sangre
y érganos hematopoyéticos. Estos resultados son
similares a lo publicado por el registro italiano de

ER en el que los grupos mas comunes fueron, por
orden, las Malformaciones congénitas, las Enfer-
medades hematolodgicas, los Trastornos oculares
(incluidos en el SIERrm en el grupo de Enferme-
dades del sistema nervioso), Enfermedades del
sistema nervioso y los Trastornos metabdélicos*.

En relacién a la frecuencia por patologia, ésta
varfa en funcién del grupo de edad y sexo, siendo
los resultados en cada uno de estos grupos muy
similares a lo publicado anteriormente3'. Cabria
destacar el ascenso en el nimero de casos de al-
gunas enfermedades como el Autismo, principal-
mente en varones en edad pediatrica, lo cual ha
sido consecuencia, en parte, a la incorporacién
de fuentes de informacion tales como Discapa-
cidad o Dependencia que han incrementado la
captacion de estos casos.

Hay que tener en cuenta que, establecer una
comparativa de los resultados obtenidos por pato-
logias con otros existentes es complicado, funda-
mentalmente por la escasa informacion disponible
al respecto. No obstante, Orphanet publica perié-
dicamente estimaciones de tasa de prevalencia de
varias ER. Esto nos permite compararlos con nues-
tros resultados, aunque Unicamente para aquellas

Tabla 17
Prevalencia de enfermedades raras en la Regién de Murcia (RM) y en Europa

Enfermedad Cclggllgwoc
Neurofibromatosis tipo | 237.71
Acromegalia 253.0
Diabetes insipida (central) 253.5
Neoplasia endocrina mdltiple tipo | 258.01
Intolerancia hereditaria a la fructosa 271.2
Deficiencia de alfa-1-antitripsina 273.4
Fibrosis quistica 277.0
Sindrome de Wiskott-Aldrich 279.12
Hemofilia A 286.0
Purpura trombocitopénica inmune 287.31
Corea de Huntington 3334
Ataxia de Friedreich 334.0
Esclerosis lateral amiotréfica 335.20
Tromboangeitis obliterante (enf. de Buerger) 4431
Enfermedad de Takayasu 446.7
Dermatomiositis 710.3
Polimiositis 7104
Anomalia de Ebstein 746.2
Osteogénesis imperfecta 756.51
Sindrome de Marfan 759.82
Sindrome de X fragil 759.83

codigo Prevalencia*
ORPHA RM Europa
636 17,6 21,3
963 4.8 55
178029 79 4,0
652 38 33
469 55 50
60 38 20,0
586 10,4 74
906 0,4 0,1
98878 53 4.8
3002 37,3 25,0
399 3,8 2,7
95 2,0 2,0
803 7,0 3,8
36258 35 16,0
3287 1,6 1.3
221 3,8 6,0
732 31 71
1880 2,0 1,2
666 2,9 10,0
558 38 15,0
908 21,9 32,5

*Tasas por 100.000 habitantes.
Fuente: Orphanet** y SIERrm, Servicio de Servicio de Planificacién y Financiaciéon Sanitaria.
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patologias identificadas de manera homogénea,
es decir, para aquellas enfermedades del SIERrm
codificadas con un cédigo CIE9-MC que haga re-
ferencia a una sola ER de manera univoca.

La comparativa entre los datos del ultimo
informe publicado por Orphanet* con los resul-
tados del SIERrm se muestra en la tabla 17. Tal
como se observa, en patologias como la neurofi-
bromatosis tipo | o la acromegalia las cifras regio-
nales son ligeramente inferiores a las aportadas
por Orphanet. En otras como el sindrome X fragil,
la tromboangeitis obliterante, la osteogénesis im-
perfecta o el sindrome de Martfan, esta diferencia
es mayor. En el caso de la ataxia de Friedreich am-
bas tasas de prevalencias son iguales. En el sen-
tido contrario, observamos enfermedades como
la fibrosis quistica, enfermedad de Takayasu, he-
mofilia A o la esclerosis lateral amiotréfica cuya
prevalencia en el SIERrm es mayor a la estimada
por Orphanet.

Sin embargo, esta comparativa ha de tomarse
con cautela ya que estas diferencias, ademas de
poder reflejar variaciones geogréaficas, también
pueden ser consecuencia de otros factores, como
valores infraestimados en el SIERrm de aquellas
enfermedades que requieren menor hospitaliza-
cion, o el hecho de que las cifras ofrecidas por
Orphanet son estimaciones y no valores exactos,
dada la heterogeneidad de las metodologias em-
pleadas por los estudios incluidos en la revision
bibliografica®.

En relacion a los resultados del analisis de dis-
capacidad en la poblaciéon estudiada, una terce-
ra parte de los enfermos tienen reconocida dicha
condicion, incrementédndose esta cifra a medida
gue aumenta la edad de los afectados. A su vez,
las personas residentes en las areas de salud Vega
Media del Segura (VI) y Murcia Oeste (l) son quie-
nes presentan mayor proporcion de discapacidad
reconocida, mientras que los residentes del area del
Mar Menor (VIII), tiene el porcentaje mas bajo. Estos
resultados son similares a los ya publicados, tanto
para ER3?', como para poblacion general*. Ademas,
como cabria esperar, los porcentajes de discapaci-
dad en afectados por alguna ER son muy superiores
a los del conjunto de la poblacién espafiola, con un
6,4%, o del 10,9% de la poblacién regional®.

Por otra parte, el 14,2% de las personas afec-
tadas por ER tienen reconocido algun grado de
dependencia. Este hecho se ve muy influenciado
por la edad de los enfermos, ya que en aquellos
por debajo de los 75 afos este porcentaje no al-
canza el 15% y a partir de esa edad ascienden
hasta superar el 50% en mayores de 84 afos.
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Sin embargo, este dato sigue siendo superior a
lo observado en poblacién general. Asi, a nivel
estatal al 31 de diciembre del afio 2015 figura-
ban 1.180.435 personas con algun grado de de-
pendencia reconocida (2,5%), y a nivel regional
39.962 (2,7%)%.

Respecto a su distribucion por area de sa-
lud, Noroeste y Vega Alta del Segura son las que
muestran los mayores porcentajes de personas
con dependencia reconocida, coincidiendo con el
hecho de que son las areas de la Regién con ma-
yor proporcion de poblaciéon adscrita por encima
de los 65 anos*. Por el contrario, Mar Menor y
Altiplano, con una poblacién mas joven que las
anteriormente mencionadas, son las que presen-
tan el porcentaje menor.

Sobre lo anteriormente descrito, cabe senalar
gue las diferencias observadas por areas en perso-
nas con ER y reconocimiento de dependencia y/o
discapacidad pueden ser consecuencia de diver-
sos factores, como la distribucion de ER por areas
geogréficas, el diferente grado de valoracién de
la poblaciéon segun area de salud, o la diferente
distribucion de edad de la poblacién asignada a
cada area. Ademas, es preciso apuntar que en el
analisis de este trabajo no se ha discriminado en
qué medida el grado de discapacidad y depen-
dencia reconocido en las personas de estudio es
atribuible a la ER detectada.

En cuanto a los principales problemas que
plantean los registros de ER como el SIERrm, figu-
ra la ausencia de una definicién precisa y opera-
tiva de estas enfermedades, reflejo de la enorme
complejidad asociada al abordaje de las mismas.
Un ejemplo de ello, es el hecho de que no existe
un criterio de prevalencia homogéneo utilizado
para su definicion. Asi, mientras que en Europa
es de 5 casos por cada 10.000 habitantes, en
otros paises como Japon es de 4 casos por cada
10.000, y en Estados Unidos de menos de 7,5
casos por 10.000 habitantes?.

La comparabilidad de nuestros resultados es
limitada por diferentes razones. Por un lado el de-
sarrollo de los registros de ER es reciente y apenas
existen datos publicados sobre prevalencia global
de estas enfermedades. Ademas, existe variabili-
dad en las patologias incluidas en los diferentes
registros al no existir un estandar internacional ni
un listado comun de ER. A este respecto, tal como
sefala la Estrategia en Enfermedades Raras del Sis-
tema Nacional de Salud, son numerosas las organi-
zaciones nacionales e internacionales dedicadas al
diagndstico y tratamiento de las ER que recomien-
dan un sistema de clasificacion universal®.
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La dificultad para elaborar una clasificacion de-
finitiva de ER viene dada, entre otras cosas, por la
complejidad de decidir si una determinada enfer-
medad debe ser clasificada o no como rara ya que
los criterios utilizados no siempre son aceptados
universalmente, por el uso de una terminologia
médica en ocasiones muy variada, el ritmo de iden-
tificacion de nuevas enfermedades, o la dificultad
en el diagndstico definitivo de algunas de ellas®.

Aun con ello, la creciente atencion de las ad-
ministraciones publicas y comunidad investigado-
ra ha permitido avanzar en el conocimiento de
estas enfermedades.

El SIERrm, registro de base poblacional de
ER de la RM, constituye una herramienta esen-
cial para conocer la epidemiologia de este grupo
de enfermedades en la Regién. Uno de los ejes
prioritarios del desarrollo del SIERrm es asegurar
una representatividad poblacional, motivo por el
cual se ha incrementado el numero de fuentes de
informacion para la captacion de posibles casos,
ascendiendo a mas de 45 en la actualidad.

Pese a todo ello, y aunque la cobertura para la
captaciéon de casos ha aumentado en los Ultimos
anos, existe la posibilidad de mejora mediante la
incorporaciéon de nuevas fuentes de informacién
de origen hospitalario, como las Unidades Clini-
cas de especial interés todavia no integradas, asi
como fuentes de origen ambulatorio, incluyendo
la Atencién primaria o la notificacion por los pro-
pios profesionales.

Por otro lado, cabe destacar la importancia de
gue el SIERrm incorpore informacién sobre Dis-
capacidad y Dependencia, criterio incluido en la
definicion de ER, al ser patologias con alto grado
de morbilidad. Esto, ademés de permitirnos cap-
tar nuevos casos, aporta una valiosa informacién
sobre el impacto que la enfermedad tiene en la
calidad de vida de los pacientes.

Otra de las limitaciones de este trabajo es la
inclusion en el analisis de casos de sospecha, no
sometidos todavia a un proceso de validacion de
la enfermedad, por lo que algunas cifras puedan
estar sobredimensionadas. Sin embargo, la pro-
porcién de ER en el SIERrm validadas en el Gltimo
ano se ha incrementado, tanto por el trabajo de
validacién a partir de la informacién de la histo-
ria clinica electrénica, como por el desarrollo de
procesos automaticos de validacién de muchas
ER que han permitido aumentar la celeridad de
los mismos.

Entre las limitaciones méas importantes de
SIERrm figura también el que, como sistema de
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captura y clasificacion de casos utiliza, al igual
que el resto de CCAA, un listado de codigos de
la Clasificacion Internacional de Enfermedades
de la OMS (CIE). La CIE presenta una gran sen-
sibilidad permitiendo la deteccién de muchas
enfermedades, sin embargo, presenta incon-
venientes como el que algunas ER bien identi-
ficadas en la actualidad no estan codificadas o
que la propia codificaciéon resta especificidad a
la informacion.

Consecuencia de esta problematica, obser-
vamos que entre las enfermedades con mayor
prevalencia de este trabajo aparecen cédigos
inespecificos de la CIE9-MC, como es el caso
del 425.4 (Otras miocardiopatias primarias). Este
codigo incluye varias ER asi como otras que no
cumplen con dicho criterio. Estos cédigos son
objeto de trabajo, tanto de identificacion de las
distintas ER que incluyen, como de aquellas en-
fermedades no raras para su descarte en el pro-
ceso de validacion.

En cualquier caso, hasta el momento se habia
considerado como la opcidon mas adecuada a ni-
vel nacional en el proyecto SpainRDR vy, de acuer-
do con la Estrategia Nacional sobre ER, trabajar
con un listado de cédigos de la CIE9-MC para la
busqueda de ER.

Sin embargo, actualmente Murcia esta traba-
jando, junto al resto de CCAA, en la elaboracién de
un listado de ER con el que funcionaré el Registro
Nacional de Enfermedades Raras, lo cual permitira
proporcionar informacion de mayor utilidad para
la asistencia sanitaria y para los propios afectados.

Otras de las lineas actuales de trabajo del
SIERrm son la difusién de informacion mas de-
tallada y ampliada por patologias o grupo de ER
mediante informes periédicos que puedan ser de
utilidad e interés tanto de pacientes, familiares
como de profesionales, asi como la evaluacién de
la calidad de vida de los afectados, fin Gltimo para
el que se cred el registro.

Por todo ello, y a pesar de las limitaciones
anteriormente nombradas, cabe destacar que el
SIERrm ha avanzado considerablemente en los
ultimos afos en la consolidacién de su informa-
cion. Esto es fundamental para obtener un mayor
conocimiento de la epidemiologia de estas enfer-
medades en la Region, pudiendo contribuir en la
planificacién de politicas publicas que permitan
mejorar la atencién que los sistemas sanitarios y
sociales prestan a las personas afectadas, colabo-
rando asi en la mejora de su calidad de vida y la
de sus familiares.



RESULTADOS DETALLADOS

1. Enfermedades infecciosas y parasitarias

Tabla 1.A
Prevalencia de enfermedades raras infecciosas y parasitarias.
NUmero de casos y tasa por 10.000 habitantes seguin enfermedad y sexo. Regién de Murcia, 2015.*

Numero de casos Tasa por 10.000

Enfermedad (cédigo CIE9-MC) Mujeres Varones  Total Mujeres Varones Total
» . Enfermedad de Reiter (099.3) 13 48 61 0,18 0,65 0,42

1.1. Infeccion bacteriana L L .
Corea reumatica sin complicacion cardiaca (392.9) 6 2 8 0,08 0,03 0,05
1.4. Otras infecciones Sarcoidosis (135) 130 106 236 1,78 1,45 1,61
incl. parasitarias Sindrome de Behcet (136.1) 78 55 133 1,07 0,75 0,91
Total 227 211 438 3,10 2,88 2,99

*Los casos de ER de los codigos CIE9-MC 279.10 (Inmunodeficiencia por carencia de células T no especificada) y 279.19 (Otras deficiencias de
inmunidad celular) se han contabilizado en la categoria 3 de la CCS (Enf. endocrinas, de la nutricion y metabdlicas y trast. de la inmunidad). Los
casos del cédigo 571.42 (Hepatitis autoinmune) lo hacen en la categoria 9 (Enfermedades del aparato digestivo).

Graficos 1.A./1.B
Prevalencia de enfermedades raras infecciosas y parasitarias.
Tasa por 10.000 segun area de salud de residencia (izg.) y segun sexo y grupos de edad (dcha.).
Region de Murcia, 2015.
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Tabla 1.B

Prevalencia de enfermedades raras infecciosas y parasitarias.
NUmero de casos segln enfermedad, sexo y grupos de edad. Region de Murcia, 2015.*

Enfermedad (cédigo CIE9-MC) Sexo <1 1-14 15-29 30-44 45-59 60-74 =75

. M 0 6 1 2 0 2 2 13

1.1. Infeccién Al LB ) vV 0 8 3 13 15 71 2 48
bacteriana Corea reumatica sin complicacion cardiaca M 0 2 1 1 0 2 0 6
(392.9) \% 0 1 0 0 0 1 0 2

. M 0 0 2 27 39 41 21 130

1.4, Otras infecciones 2 c0idoss (135) V. o0 1 4 29 43 2 7 106
incluyendo parasitarias . M 0 0 6 23 26 14 9 78
Sindrome de Behget (136.1) v 0 0 6 30 13 5 1 55

Total M 0 8 10 53 65 59 32 227
ota vV 0 10 13 72 71 35 10 21

*Los casos de ER de los cddigos CIE9-MC 279.10 (Inmunodeficiencia por carencia de células T no especificada) y 279.19 (Otras defi-
ciencias de inmunidad celular) se han contabilizado en la categoria 3 de la CCS (Enf. endocrinas, de la nutricion y metabdlicas y trast.
de la inmunidad). Los casos del codigo 571.42 (Hepatitis autoinmune) lo hacen en la categoria 9 (Enfermedades del aparato digestivo).
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2. Neoplasias

Tabla 2.A
Prevalencia de enfermedades raras neoplasicas.
NUmero de casos y tasa por 10.000 habitantes seguin enfermedad y sexo. Regién de Murcia, 2015.

Numero de casos Tasa por 10.000

Enfermedad (codigo CIE9-MC) Mujeres Varones Total | Mujeres Varones Total

2.10. N. tejido linfatico

o Micosis fungoide (202.1 [0-8]) 29 35 64 0,40 0,48 0,44
y hematopoyético
Enfermedad Letterer-Siwe (202.5 [0-8]) 4 1 5 0,05 0,01 0,03
2.11. Otras neoplasias . o1-cia endocrina miltiple [NEM] tipo l1A (258.02) 3 31 54 031 042 037
primarias
Neoplasia endocrina multiple [NEM] tipo IIB (258.03) 0 2 2 0,00 0,03 0,01
Neurofibromatosis no especificada (237.70) 33 29 62 0,45 0,40 0,42
Neurofibromatosis, tipo 1 (enf. Von Recklinghausen) (237.71) 127 131 258 1,74 1,79 1,76
2.14. Neoplasias Neurofibromatosis, tipo 2 (neurofibrom. acustica) (237.72) 10 4 14 0,14 0,05 0,10
de naturaleza no
especificada o de .
evolucién incierta Schwanomatosis (237.73) 0 1 1 0,00 0,01 0,01
Otros tipos de neurofibromatosis (237.79) 5 3 8 0,07 0,04 0,05
Policitemia vera (238.4) 65 177 242 0,89 2,4 1,65
2.16. Neoplasias . ’ L
beni Linfangioma, cualquier sitio (228.1) 189 165 354 2,58 2,25 2,42
enignas
Total 485 579 1.064 6,63 7,89 7,26

Graficos 2.A./2.B
Prevalencia de enfermedades raras neoplasicas.
Tasa por 10.000 segun area de salud de residencia (izg.) y segun sexo y grupos de edad (dcha.).
Regiéon de Murcia, 2015.
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Tabla 2.B
Prevalencia de enfermedades raras neoplasicas.
NUmero de casos segun enfermedad, sexo y grupos de edad. Region de Murcia, 2015.

Enfermedad (codigo CIE9-MC) Sexo <1 1-14 15-29 30-44 45-59 60-74 =75 Total

0 [infati M 0 0 2 6 9 6 6 29
2.10.N. te]ldq I.Infatlco Micosis fungoide (202.1 [0-8])
y hematopoyético v 0 0 3 2 5 15 10 35
M 0 0 0 1 1 0 4
Enfermedad Letterer-Siwe (202.5 [0-8])
\ 0 0 0 0 0 1 0 1
; M 0 3 2 7 6 2 3 23
2'.11' O.tras neoplasias Neoplasia endocrina multiple [NEM] tipo I1A (258.02)
primarias Vv 0 2 3 13 7 3 3 31
M 0 0 0 0 0 0 0 0
Neoplasia endocrina maltiple [NEM] tipo I1B (258.03)
Vv 0 2 0 0 0 0 0 2
M 0 1 4 9 10 2 7 33
Neurofibromatosis no especificada (237.70)
\ 0 4 1 7 7 8 2 29
Neurofibromatosis, tipo 1 (enf. de Von M 0 37 36 34 13 6 127
Recklinghausen) (237.71) V. 1 42 40 22 16 8 2 131
714, Neoplasi Neurofibromatosis, tipo 2 (neurofibrom. actstica) M 0 1 1 3 2 2 1 10
A (237.72) v o 0 1 21 0o 0 4
de naturaleza no
especificada o de M 0 0 0 0 0 0 0 0
evolucion incierta Schwanomatosis (237.73)
Vv 0 0 0 0 0 0 1 1
M 0 1 2 2 0 0 0 5
Otros tipos de neurofibromatosis (237.79)
v 0 3 0 0 0 0 0 3
M 0 1 0 5 15 2 22 65
Policitemia vera (238.4)
Vv 0 1 3 9 49 69 46 177
; M 1 16 27 53 44 26 22 189
§16 Neoplasias Linfangioma, cualquier sitio (228.1)
enignas Vv 0 27 37 32 40 18 1 165
M 1 60 74 120 100 68 62 485
Total
\'} 1 81 88 87 125 122 75 579
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3. Enfermedades endocrinas, de la nutricion y metabdlicas y trastornos de

la inmunidad

3.1. Trastornos de la glandula tiroidea

Prevalencia de enfermedades raras. Trastornos de la glandula tiroidea.

Tabla 3.1.A

NUmero de casos y tasa por 10.000 habitantes seguin enfermedad y sexo.
Regién de Murcia, 2015.*

Numero de casos

Tasa por 10.000

Enfermedad (cédigo CIE9-MC) Mujeres Varones Total Mujeres Varones Total
Bocio toxico difuso (242.0 [0-1]) 634 187 821 8,67 2,55 5,60
Hipotiroidismo congénito (243) 81 54 135 1.1 0,74 0,92
Tiroiditis fibrosa cronica (245.3) 2 0 2 0,03 0,00 0,01
Trastorno de la secrecion tirocalcitonina (246.0) 2 2 4 0,03 0,03 0,03
Total 719 243 962 9,83 3,31 6,57

*Se ha excluido el cédigo CIE9-MC 245.2 (Tiroiditis linfocitica crénica)

Graficos 3.1.A./3.1.B

Prevalencia de enfermedades raras. Trastornos de la glandula tiroidea.

Tasa por 10.000 segun area de salud de residencia (izg.) y segun sexo y grupos de edad (dcha.).
Region de Murcia, 2015.
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Tabla 3.1.B
Prevalencia de enfermedades raras. Trastornos de la glandula tiroidea.
NUmero de casos segun enfermedad, sexo y grupos de edad. Region de Murcia, 2015.*

Enfermedad (cédigo CIE9-MC) 1-14 15-29 30-44 4559 60-74 >75

o M 0 0 52 230 228 73 51 634
Bocio toxico difuso (242.0 [0-1]) v 0 0 17 63 58 28 21 187
L - M 3 57 9 2 5 3 2 81
Hipotiroidismo congénito (243) v 0 36 13 ; ) 0 1 54
e o - M 0 0 0 0 2 0 0 2
Tiroiditis fibrosa cronica (245.3) v 0 0 0 0 0 0 0 0
L . M 0 0 0 0 1 1 0 2

Trastorno de la secrecion tirocalcitonina (246.0) v 0 0 0 1 0 0 1 5
Total M 3 57 61 232 236 77 53 719
\ 0 36 30 66 60 28 23 243

*Se ha excluido el cédigo CIE9-MC 245.2 (Tiroiditis linfocitica crénica)

3.4. Otros trastornos endocrinos

Tabla 3.4.A
Prevalencia de enfermedades raras. Otros trastornos endocrinos.
NUmero de casos y tasa por 10.000 habitantes segun enfermedad y sexo. Region de Murcia, 2015.*

Numero de casos Tasa por 10.000

Enfermedad (cédigo CIE9-MC) Mujeres  Varones Total Mujeres  Varones Total
Anomalia en la secrecion de glucagon (251.4) 0 1 1 0,00 0,01 0,01
Anomalia en la secrecion de gastrina (251.5) 1 2 3 0,01 0,03 0,02
Hiperparatiroidismo, no especificado (252.00) 337 133 470 4,61 1,81 3,21
Hiperparatiroidismo primario (252.01) 339 137 476 4,64 1,87 3,25
Otro hiperparatiroidismo (252.08) 3 5 8 0,04 0,07 0,05
Hipoparatiroidismo (252.1) 148 34 182 2,02 0,46 1,24
Acromegalia y gigantismo (253.0) 36 34 70 0,49 0,46 0,48
Otras hiperfunciones y no esp. glandula pituitaria anterior (253.1) 762 68 830 10,42 0,93 5,67
Panhipopituitarismo (253.2) 92 101 193 1,26 1,38 1,32
Enanismo hipofisario (253.3) 169 219 388 2,31 2,99 2,65
Otros trastornos glandula hipofisaria anterior (253.4) 20 70 90 0,27 0,95 0,61
Diabetes insipida (253.5) 59 56 115 0,81 0,76 0,79
Otros trastornos de la hipdfisis y de origen hipotalamico (253.8) 223 82 305 3,05 1,12 2,08
Sindrome de Cushing (255.0) 153 75 228 2,09 1,02 1,56
Hiperaldosteronismo, no especificado (255.10) 74 82 156 1,01 1,12 1,06
Aldosteronismo tratable con glucocorticoides (255.11) 0 1 1 0,00 0,01 0,01
Sindrome de Conn (255.12) 7 13 20 0,10 0,18 0,14
Sindrome de Bartter (255.13) 1 4 5 0,01 0,05 0,03
Trastornos adrenogenitales (255.2) 262 58 320 3,58 0,79 2,18
Insuficiencia corticoadrenal (255.4) 43 36 79 0,59 0,49 0,54
Deficiencia glucocorticoide (255.41) 139 100 239 1,90 1,36 1,63
Deficiencia mineralcorticoide (255.42) 5 2 7 0,07 0,03 0,05
Hiperfuncion medulosuprarrenal (255.6) 9 14 23 0,12 0,19 0,16
Otras hipofunciones testiculares (257.2) 0 47 47 0,00 0,64 0,32
Actividad poliglandular en adenomatosis endocrina miltiple (258.0) 1 0 1 0,01 0,00 0,01
Neoplasia endocrina multiple [NEM] tipo | (258.01) 28 28 56 0,38 0,38 0,38
Otras combinaciones de disfuncion endocrina (258.1) 4 4 8 0,05 0,05 0,05
Sindrome carcinoide (259.2) 6 7 13 0,08 0,10 0,09
Enanismo no clasificado bajo otro concepto (259.4) 22 30 52 0,30 0,41 0,35
Otros trastornos endocrinos especificados (259.8) 16 7 23 0,22 0,10 0,16
Total 2.959 1.450 4.409 40,46 19,77 30,10

*Se ha excluido el cédigo CIE9-MC 252.02 (Hiperparatiroidismo secundario, no renal)
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Graficos 3.4.A./3.4.B
Prevalencia de enfermedades raras. Otros trastornos endocrinos.
Tasa por 10.000 segun area de salud de residencia (izqg.) y segun sexo y grupos de edad (dcha.).
Regién de Murcia, 2015.
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Tabla 3.4.B

Prevalencia de enfermedades raras. Otros trastornos endocrinos.
NUmero de casos segun enfermedad, sexo y grupos de edad. Region de Murcia, 2015.*

Enfermedad (cédigo CIE9-MC) <1 1-14 15-29 30-44 45-59 60-74 =75

M 0 0 0 0 0 0 0 0
Anomalia en la secrecion de glucagon (251.4) v 0 0 0 0 1 0 0 1
M 0 0 1 0 0 0 0 1
Anomalia en la secrecion de gastrina (251.5) v 0 0 0 0 0 1 1 2
Hiperparatiroidismo, no especificado (252.00) ,\\;I g (1) : ;3 gg 1;? 1‘21: ?:;
Hiperparatiroidismo primario (252.01) '\\;I g g z ;; 31 14312 iz ?;3
M 0 0 0 0 1 0 3
Otro hiperparatiroidismo (252.08) v 0 0 0 0 3 0 2 5
Hipoparatiroidismo (252.1) M 0 ! ° % § > 3 b
Vv 0 1 5 5 8 7 8 34
Acromegalia y gigantismo (253.0) “\;I g ; ‘7‘ 4 ﬁ 1(8) : :2
Otras hiperfunciones y no esp. glandula pituitaria anterior (253.1) '\\;I g (1) 1;? 3?; 1:2 ?3 g 72;
M 1 2 10 12 20 23 24 92
Panhipopituitarismo (253.2) v 2 3 12 18 27 15 19 101
M 0 57 92 12 4 0 169
Enanismo hipofisario (253.3) v 0 74 129 7 6 2 1 219
M 0 1 4 8 3 3 1 20
Otros trastornos glandula hipofisaria anterior (253.4) v 0 7 14 19 18 1 1 70
Diabetes insipida (253.5) '\\;I g g 1§ ;z 11 1‘71 ? :2
Otros trastornos de la hipdfisis y de origen hipotalamico (253.8) '://I g ? 12 f: ?g g? gg 2;:
M 0 5 10 25 61 37 15 153
Sindrome de Cushing (255.0) Vv 0 3 7 9 18 28 10 75
M 0 2 2 1" 14 24 21 74
Hiperaldosteronismo, no especificado (255.10) v 0 2 0 9 18 35 18 82
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Tabla 3.4.B (Continuacion)

Enfermedad (cédigo CIE9-MC) Sexo <1 1-14 15-29 30-44 45-59 60-74 =75 Total
Aldosteronismo tratable con glucocorticoides (255.11) (1) g g g g g (1)
Sindrome de Conn (255.12) g g (3) § ? ; ‘I;
Sindrome de Bartter (255.13) g g (2] (1) ? (1) jl
Trastornos adrenogenitales (255.2) ?2 1;? 6;73 1? ; ? Zgg
Insuficiencia corticoadrenal (255.4) Z 1; 2 : gz
Deficiencia glucocorticoide (255.41) ;g z; 32 ;g 1(3)?)

Deficiencia mineralcorticoide (255.42)
Hiperfuncion medulosuprarrenal (255.6)

Otras hipofunciones testiculares (257.2)
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Otras combinaciones de disfuncion endocrina (258.1)
Sindrome carcinoide (259.2)
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Otros trastornos endocrinos especificados (259.8)
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*Se ha excluido el cédigo CIE9-MC 252.02 (Hiperparatiroidismo secundario, no renal)

3.5. Deficiencias nutritivas

Tabla 3.5.A
Prevalencia de enfermedades raras. Deficiencias nutritivas.
NUmero de casos y tasa por 10.000 habitantes segun enfermedad y sexo. Regién de Murcia, 2015.*

Numero de casos Tasa por 10.000
Enfermedad (cédigo CIE9-MC) Mujeres  Varones Total Mujeres  Varones Total
Carencia de vitamina A con xerosis conjuntival (264.0) 1 0 1 0,01 0,00 0,01
Carencia vitamina A con xerosis conj. y manchas de Bitot (264.1) 0 1 1 0,00 0,01 0,01
Carencia vitamina A con otras manifestaciones oculares (264.7) 1 0 1 0,01 0,00 0,01
Carencia de vitamina A no especificada (264.9) 2 4 6 0,03 0,05 0,04
Beriberi (265.0) 1 0 1 0,01 0,00 0,01
Pelagra (265.2) 4 2 6 0,05 0,03 0,04
Raquitismo, activo (268.0) 5 3 8 0,07 0,04 0,05
Raquitismo, efecto tardio (268.1) 3 1 4 0,04 0,01 0,03

Total 17 11 28 0,23 0,15 0,19

*Se han excluido los codigos CIE9-MC 260 (Kwashiorkor) y 261 (Marasmo nutritivo)
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Graficos 3.5.A./3.5.B
Prevalencia de enfermedades raras. Deficiencias nutritivas.
Tasa por 10.000 segun area de salud de residencia (izg.) y segun sexo y grupos de edad (dcha.).
Regién de Murcia, 2015.
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Tabla 3.5.B
Prevalencia de enfermedades raras. Deficiencias nutritivas.
Numero de casos segun enfermedad, sexo y grupos de edad. Regién de Murcia, 2015.*%
Enfermedad (cédigo CIE9-MC) Sexo <1 1-14 15-29 30-44 45-59 60-74 =75 Total
o o M 0 0 0 0 0 0 1 1
Carencia de vitamina A con xerosis conjuntival (264.0)
\% 0 0 0 0 0 0 0 0
M 0 0 0 0 0 0 0 0
Carencia de vitamina A con xerosis conjuntival y manchas de Bitot (264.1)
Vv 0 0 0 0 0 1 0 1
M 0 1 0 0 0 0 0 1
Carencia vitamina A con otras manifestaciones oculares (264.7)
\% 0 0 0 0 0 0 0 0
M 0 1 0 0 0 1 0 2
Carencia de vitamina A no especificada (264.9)
\% 0 1 0 0 1 0 2 4
o M 0 0 0 0 0 1 0 1
Beriberi (265.0)
) 0 0 0 0 0 0 0 0
M 0 1 0 0 1 2 0 4
Pelagra (265.2)
v 0 0 0 0 1 1 0 2
M 0 4 0 0 0 1 0 5
Raquitismo, activo (268.0)
\% 0 3 0 0 0 0 0 3
B ) M 0 0 1 1 0 1 0 3
Raquitismo, efecto tardio (268.1)
Vv 0 1 0 0 0 0 0 1
M 0 7 1 1 1 6 1 17
Total
Vv 0 5 0 0 2 2 2 1

*Se han excluido los cédigos CIE9-MC 260 (Kwashiorkor) y 261 (Marasmo nutritivo)
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3.9. Fibrosis quistica

Tabla 3.9.A
Prevalencia de enfermedades raras. Fibrosis quistica.
NUmero de casos y tasa por 10.000 habitantes segun enfermedad y sexo. Regiéon de Murcia, 2015.

Numero de casos Tasa por 10.000

Enfermedad (cédigo CIE9-MC) Mujeres Varones Total Mujeres Varones Total

Fibrosis quistica (277.0 [0-9]) 63 89 152 0,86 1,21 1,04

Graficos 3.9.A./3.9.B
Prevalencia de enfermedades raras. Fibrosis quistica.
Tasa por 10.000 segun &rea de salud de residencia (izg.) y segun sexo y grupos de edad (dcha.).
Regiéon de Murcia, 2015.
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Tabla 3.9.B
Prevalencia de enfermedades raras. Fibrosis quistica.
NUmero de casos segiin enfermedad, sexo y grupos de edad. Region de Murcia, 2015.

Enfermedad (cédigo CIE9-MC) 1-14  15-29 30-44 45-59 60-74 =75 Total

Fibrosis quistica (277.0 [0-9])
Vv 1 31 21 26 8 2 0 89
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3.10. Trastornos de la inmunidad

Tabla 3.10.A

Prevalencia de enfermedades raras. Trastornos de la inmunidad.

NuUmero de casos y tasa por 10.000 habitantes seguin enfermedad y sexo. Regién de Murcia, 2015.

Numero de casos

Tasa por 10.000

Enfermedad (cédigo CIE9-MC) Mujeres  Varones Total Mujeres  Varones Total
Hipogammaglobulinemia no especificada (279.00) 58 61 119 0,79 0,83 0,81
Inmunodeficiencia IgA selectiva (279.01) 45 38 83 0,62 0,52 0,57
Inmunodeficiencia IgM selectiva (279.02) 12 19 31 0,16 0,26 0,21
Otras deficiencias de inmunoglobulina selectivas (279.03) 63 65 128 0,86 0,89 0,87
Hipogammaglobulinemia congénita (279.04) 1 5 6 0,01 0,07 0,04
Inmunodeficiencia con aumento de IgM (279.05) 1 0 1 0,01 0,00 0,01
Inmunodeficiencia variable comun (279.06) 51 54 105 0,70 0,74 0,72
Otras deficiencias de inmunidad humoral (279.09) 5 8 13 0,07 0,11 0,09
Inmunodeficiencia con carencia células-T, no especificada (279.10) 0 3 3 0,00 0,04 0,02
Sindrome de di George (279.11) 34 31 65 0,46 0,42 0,44
Sindrome de Wiskott-Aldrich (279.12) 5 1 6 0,07 0,01 0,04
Otras deficiencias de inmunidad celular (279.19) 2 2 4 0,03 0,03 0,03
Inmunodeficiencia combinada (279.2) 1 1 2 0,01 0,01 0,01
Inmunodeficiencia no especificada (279.3) 45 47 92 0,62 0,64 0,63
Enfermedad autoinmune, no clasif. bajo otro conc. (279.4) 16 8 24 0,22 0,11 0,16
Sindrome linfoproliferativo autoinmune (279.41) 37 42 79 0,51 0,57 0,54
Enfermedad autoinmune, no clasif. bajo otro conc. (279.49) 17 12 29 0,23 0,16 0,20
Total 393 397 790 5,37 5,41 5,39

Graficos 3.10.A./3.10.B

Prevalencia de enfermedades raras. Trastornos de la inmunidad.

Tasa por 10.000 segUn area de salud de residencia (izg.) y segun sexo y grupos de edad (dcha.).
Regién de Murcia, 2015.
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Tabla 3.10.B
Prevalencia de enfermedades raras. Trastornos de la inmunidad.
NUmero de casos segun enfermedad, sexo y grupos de edad. Region de Murcia, 2015.

Enfermedad (cédigo CIE9-MC) <1 1-14 15-29 30-44 45-59 60-74 =75 Total

M 0 4 2 10 12 14 16 58
Hipogammaglobulinemia no especificada (279.00)

Vv 0 1 4 8 12 16 10 61

M 0 9 12 8 5 6 5 45
Inmunodeficiencia IgA selectiva (279.01)

Vv 0 12 12 5 1 5 3 38

M 0 0 0 3 0 6 3 12
Inmunodeficiencia IgM selectiva (279.02)

v 0 0 1 2 2 7 7 19

M 1 2 4 6 18 18 14 63
Otras deficiencias de inmunoglobulina selectivas (279.03)

Vv 0 5 5 10 8 7 30 65
Hi lobulinemi énita (279.04) M 0 0 ! 0 0 0 0 !

ipogammaglobulinemia congénita .
Pog 9 g Vv 0 1 1 1 1 0 1 5

M 0 0 0 1 0 0 0 1
Inmunodeficiencia con aumento de IgM (279.05)

v 0 0 0 0 0 0 0 0

M 0 1 3 7 11 17 12 51
Inmunodeficiencia variable comin (279.06)

Vv 0 0 5 16 14 10 9 54

M 0 3 0 0 0 0 2 5
Otras deficiencias de inmunidad humoral (279.09)

Vv 0 4 0 0 2 2 0 8

M 0 0 0 0 0 0 0 0
Inmunodeficiencia con carencia células-T, no especificada (279.10)

v 0 0 3 0 0 0 0 3

M 0 15 9 7 2 1 0 34
Sindrome de di George (279.11)

v 0 26 3 2 0 0 0 31

M 0 0 0 0 2 2 1 5
Sindrome de Wiskott-Aldrich (279.12)

Vv 0 0 0 1 0 0 0 1

M 0 0 1 0 0 1 0 2
Otras deficiencias de inmunidad celular (279.19)

v 0 2 0 0 0 0 0 2

M 0 1 0 0 0 0 0 1
Inmunodeficiencia combinada (279.2)

v 0 1 0 0 0 0 0 1

M 0 6 1 4 9 17 8 45
Inmunodeficiencia no especificada (279.3)

Vv 0 7 3 6 10 14 7 47

M 0 1 2 3 3 5 2 16
Enfermedad autoinm., no clasif. bajo otro conc. (279.4)

' 0 1 0 1 4 2 0 8

M 0 0 2 5 5 7 18 37
Sindrome linfoproliferativo autoinmune (279.41)

v 0 3 2 1 7 13 16 42

M 0 1 1 6 2 6 1 17
Enfermedad autoinm., no clasif. bajo otro conc. (279.49)

Vv 0 0 0 3 3 3 3 12

M 1 43 38 60 69 100 82 393
Total

v 0 73 39 56 64 79 86 397
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3.11. Otros trastornos nutricionales, endocrinos y metabdlicos

Tabla 3.11.A
Prevalencia de enfermedades raras. Otros trastornos nutricionales, endocrinos y metabdlicos.
NUmero de casos y tasa por 10.000 habitantes segiin enfermedad y sexo. Region de Murcia, 2015.

Numero de casos Tasa por 10.000
Enfermedad (cédigo CIE9-MC) Mujeres Varones  Total Mujeres  Varones Total
Trastorno del transporte de aminoacidos (270.0) 30 34 64 0,41 0,46 0,44
Fenilcetonuria (PKU) (270.1) 44 29 73 0,60 0,40 0,50
Otros trastornos del metabolismo de aminoacidos aromaticos (270.2) 42 58 100 0,57 0,79 0,68
Trastorno del metabolismo de aminoacidos de cadena ramificada (270.3) 21 17 38 0,29 0,23 0,26
Trastorno del metabolismo de aminoacidos sulfurados (270.4) 42 46 88 0,57 0,63 0,60
Trastorno del metabolismo de histidina (270.5) 0 1 1 0,00 0,01 0,01
Trastorno del metabolismo del ciclo ureico (270.6) 13 17 30 0,18 0,23 0,20
Otros trastornos del metabolismo de aminoacidos de cadena recta (270.7) 92 81 173 1,26 1,10 1,18
Otros trastornos especificados del metabolismo de aminoacidos (270.8) 1 1 2 0,01 0,01 0,01
Trastorno no especificado del metabolismo de aminoécidos (270.9) 3 2 5 0,04 0,03 0,03
Glucogenosis (271.0) 15 24 39 0,21 0,33 0,27
Galactosemia (271.1) 6 5 1" 0,08 0,07 0,08
Intolerancia hereditaria a la fructosa (271.2) 60 20 80 0,82 0,27 0,55
Carencia de disacaridasa intestinal y absorcion defect. de disacaridos (271.3) 621 332 953 8,49 4,53 6,51
Glucosuria renal (271.4) 5 5 10 0,07 0,07 0,07
Otros trastornos espec. del transporte y metab. de carbohidratos (271.8) 7 10 17 0,10 0,14 0,12
Carencia de lipoproteinas (272.5) 7 16 23 0,10 0,22 0,16
Lipodistrofia (272.6) 7 6 13 0,10 0,08 0,09
Lipidosis (272.7) 33 33 66 0,45 0,45 0,45
Otros trastornos del metabolismo de los lipidos (272.8) 252 200 452 3,45 2,73 3,09
Hipergammaglobulinemia policlonal (273.0) 21 27 48 0,29 0,37 0,33
Paraproteinemia monoclonal (273.1) 289 341 630 3,95 4,65 4,30
Otras paraproteinemias (273.2) 53 58 m 0,72 0,79 0,76
Macroglobulinemia (273.3) 18 35 53 0,25 0,48 0,36
Deficiencia de alfa-1-antitripsina (273.4) 24 32 56 0,33 0,44 0,38
Otros trastornos metabol. proteinas plasmaticas (273.8) 245 243 488 3,35 3,31 3,33
Trastornos del metabolismo del hierro (275.0) 36 145 181 0,49 1,98 1,24
Hemocromatosis hereditaria (275.01) 18 70 88 0,25 0,95 0,60
Otros tipos de hemocromatosis (275.03) 28 109 137 0,38 1,49 0,94
Otros trastornos del metabolismo del hierro (275.09) 8 26 34 0,11 0,35 0,23
Trastornos del metabolismo del cobre (275.1) 30 37 67 0,41 0,50 0,46
Trastornos del metabolismo del magnesio (275.2) 73 63 136 1,00 0,86 0,93
Trastornos del metabolismo del fosforo (275.3) 49 49 98 0,67 0,67 0,67
Trastorno no especificado del metabolismo del calcio (275.40) 39 37 76 0,53 0,50 0,52
Otros trastornos del metabolismo del calcio (275.49) 392 324 716 5,36 4,42 4,89
Trastornos del metabolismo de porfirina (277.1) Al 62 133 0,97 0,85 0,91
Otros trastornos del metabolismo de purina y pirimidina (277.2) 3 12 15 0,04 0,16 0,10
Amiloidosis, no especificada (277.30) 29 35 64 0,40 0,48 0,44
Fiebre mediterranea familiar (277.31) 16 24 40 0,22 0,33 0,27
Otra amiloidosis (277.39) 30 4 n 0,41 0,56 0,48
Trastorno de la excrecion de bilirrubina (277.4) 161 340 501 2,20 4,63 3,42
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Tabla 3.11.A (Continuacion)

Numero de casos

Tasa por 10.000

Enfermedad (cédigo CIE9-MC) Mujeres Varones  Total Mujeres  Varones Total
Mucopolisacaridosis (277.5) 17 1" 28 0,23 0,15 0,19
Otros trastornos de enzimas circulatorias (277.6) 28 21 49 0,38 0,29 0,33
Otros trastornos especificos del metabolismo (277.8) 13 12 25 0,18 0,16 0,17
Deficiencia primaria de carnitina (277.81) 0 2 2 0,00 0,03 0,01
Trastornos de la oxidacion de acidos grasos (277.85) 9 5 14 0,12 0,07 0,10
Trastornos peroxisémicos (277.86) 0 1 1 0,00 0,01 0,01
Trastornos del metabolismo mitocondrial (277.87) 68 48 116 0,93 0,65 0,79
Otros trastornos especificados del metabolismo (277.89) 44 43 87 0,60 0,59 0,59
Trastorno metabdlico no especificado (277.9) 45 30 75 0,62 0,41 0,51
Total 3.158 3.220 6.378 43,18 43,90 43,54

Graficos 3.11.A./3.11.B

Prevalencia de enfermedades raras. Otros trastornos nutricionales, endocrinos y metabolicos.
Tasa por 10.000 segun area de salud de residencia (izg.) y segun sexo y grupos de edad (dcha.).
Regién de Murcia, 2015.
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Tabla 3.11.B

Prevalencia de enfermedades raras. Otros trastornos nutricionales, endocrinos y metabdlicos.
NUmero de casos segun enfermedad, sexo y grupos de edad. Region de Murcia, 2015.

Enfermedad (cédigo CIE9-MC)

Trastorno del transporte de aminoacidos (270.0)

Fenilcetonuria (PKU) (270.1)

Otros trastornos del metabolismo de aminoacidos aromaticos (270.2)

Trastorno del metabolismo de aminoacidos de cadena ramificada (270.3)

Trastorno del metabolismo de aminoacidos sulfurados (270.4)

Trastorno del metabolismo de histidina (270.5)

Trastorno del metabolismo del ciclo ureico (270.6)

Otros trastornos del metabolismo de aminoacidos de cadena recta (270.7)

Otros trastornos especificados del metabolismo de aminoacidos (270.8)

Trastorno no especificado del metabolismo de aminoécidos (270.9)

Glucogenosis (271.0)

Galactosemia (271.1)

Intolerancia hereditaria a la fructosa (271.2)

Carencia de disacaridasa intestinal y absorcion defectuosa de
disacaridos (271.3)

Glucosuria renal (271.4)

Otros trastornos especificados del transporte y metabolismo de
carbohidratos (271.8)

Carencia de lipoproteinas (272.5)

Lipodistrofia (272.6)

Lipidosis (272.7)

Otros trastornos del metabolismo de los lipidos (272.8)

Hipergammaglobulinemia policlonal (273.0)

Paraproteinemia monoclonal (273.1)

Otras paraproteinemias (273.2)

Macroglobulinemia (273.3)

Deficiencia de alfa-1-antitripsina (273.4)

Otros trastornos metabol. proteinas plasmaticas (273.8)

Trastornos del metabolismo del hierro (275.0)
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1-14 15-29 30-44 45-59 60-74 =75 Total

3 30
1 34
0 44
0 29
0 42
1 58
0 21
0 17
4 42
7 46
0 0
0 1
1 13
2 17
4 92
0 81
0 1
0 1
0 3
0 2
0 15
1 24
0 6
1 5
7 60
0 20
103 621
4 332
2 5
3 5
1 7
1 10
1 7
1 16
1 7
2 6
9 33
1 33
151 252
60 200
8 21
" 27
186 289
206 341
25 53
31 58
13 18
16 35
4 24
2 32
104 245
90 243
7 36
17 145
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Tabla 3.11.B (Continuacion)

Enfermedad (cédigo CIE9-MC) Sexo <1 1-14 15-29 30-44 45-59 60-74 =75 Total
. o M 0 1 1 0 3 8 5 18
Hemocromatosis hereditaria (275.01)
2 1 7 22 19 19 70
. . 0 2 4 11 8 3 28
Otros tipos de hemocromatosis (275.03)
1 2 12 37 35 22 109
0 0 1 3 2 2 8
Otros trastornos del metabolismo del hierro (275.09)
1 0 2 10 9 4 26
1 10 9 6 3 1 30
Trastornos del metabolismo del cobre (275.1)
2 6 16 11 2 0 37
] ) 1 1 8 13 17 33 73
Trastornos del metabolismo del magnesio (275.2)
1 2 3 16 22 19 63
15 5 6 3 9 10 49
Trastornos del metabolismo del fosforo (275.3)
11 5 4 12 4 13 49
15 1 1 5 6 1" 39
Trastorno no especificado del metabolismo del calcio (275.40)
16 6 2 6 4 3 37
X . 3 6 9 18 64 292 392
Otros trastornos del metabolismo del calcio (275.49)
4 14 49 75 174 324
9 23 16 14 2 71
Trastornos del metabolismo de porfirina (277.1)
6 16 18 12 6 62
0 2 0 0 1 3
Otros trastornos del metabolismo de purina y pirimidina (277.2)
3 4 2 1 1 12
1 3 8 7 10 29
Amiloidosis, no especificada (277.30)
1 7 8 9 10 35
3 6 2 2 0 16
Fiebre mediterranea familiar (277.31)
4 8 3 3 0 24
. 0 2 5 10 13 30
Otra amiloidosis (277.39)
0 2 6 12 21 4
22 74 27 14 17 161

Trastorno de la excrecion de bilirrubina (277.4)

- = O O O O © O O © O O O © O O O = O 0O O o oo oo o ooo = 0o oo = 0o o o o o o o o
00 O O © B NN O —= = Ul N B b b NO OO W oo —= o & N

78 73 70 71 43 340
i . 5 1 6 0 1 17
Mucopolisacaridosis (277.5)
4 1 1 1 0 1"
. . . 4 1" 3 1 2 28
Otros trastornos de enzimas circulatorias (277.6)
2 6 2 5 1 21
. . 4 4 3 0 1 13
Otros trastornos especificos del metabolismo (277.8)
1 4 2 3 1 12
L - 0 0 0 0 0 0
Deficiencia primaria de carnitina (277.81)
0 0 0 0 0 2
1 1 0 0 0 9
Trastornos de la oxidacion de acidos grasos (277.85)
1 0 0 0 0 5
s 0 0 0 0 0 0
Trastornos peroxisomicos (277.86)
1 0 0 0 0 1
. . . 1 17 14 18 7 2 68
Trastornos del metabolismo mitocondrial (277.87)
9 12 14 5 0 48
i . 8 13 8 10 4 1 44
Otros trastornos especificados del metabolismo (277.89)
16 8 7 6 3 2 43
" . 13 3 1 8 3 16 45
Trastorno metabolico no especificado (277.9)
0 1 1 3 3 7 5 30

10 410 305 495 425 456 1.057 3.158

Total
17 445 297 341 586 695 839 3.220
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4. Enfermedades de la sangre y los 6rganos hematopoyéticos

4.1. Anemia

Tabla 4.1.A
Prevalencia de enfermedades raras. Anemia.
NUmero de casos y tasa por 10.000 habitantes seguin enfermedad y sexo. Regién de Murcia, 2015.

Numero de casos Tasa por 10.000
Enfermedad (cédigo CIE9-MC) Mujeres  Varones Total Mujeres  Varones Total
Otras anemias especificadas por carencia de hierro (280.8) 77 24 101 1,05 0,33 0,69
Anemia perniciosa (281.0) 109 72 181 1,49 0,98 1,24
Esferocitosis hereditaria (282.0) 47 44 91 0,64 0,60 0,62
Eliptocitosis hereditaria (282.1) 1 1 2 0,01 0,01 0,01
Anemia por trastornos del metabolismo de glutation (282.2) 51 54 105 0,70 0,74 0,72
Otras anemias hemoliticas por carencia de enzimas (282.3) 6 5 1" 0,08 0,07 0,08
Talasemia, no especificada (282.40) 248 118 366 3,39 1,61 2,50
Talasemia de células falciformes sin crisis (282.41) 34 20 54 0,46 0,27 0,37
Talasemia de células falciformes con crisis (282.42) 3 1 4 0,04 0,01 0,03
Talasemia alfa (282.43) 3 6 9 0,04 0,08 0,06
Talasemia beta (282.44) 21 8 29 0,29 0,11 0,20
Talasemia menor (282.46) 240 146 386 3,28 1,99 2,64
Otra talasemia (282.49) 688 409 1.097 9,41 5,58 7,49
Rasgo depranocitico (282.5) 3 3 6 0,04 0,04 0,04
Enfermedad drepanocitica, no especificada (282.60) 12 13 25 0,16 0,18 0,17
Enfermedad Hb-SS sin crisis (282.61) 1 3 4 0,01 0,04 0,03
Enfermedad Hb-SS con crisis (282.62) 5 2 7 0,07 0,03 0,05
Enfermedad drepanocitica/Hb-C sin crisis (282.63) 1 0 1 0,01 0,00 0,01
Enfermedad drepanocitica /Hb-C con crisis (282.64) 0 2 2 0,00 0,03 0,01
Otra enfermedad drepanocitica con crisis (282.69) 1 2 3 0,01 0,03 0,02
Otras hemoglobinopatias (282.7) 13 13 26 0,18 0,18 0,18
Anemia hemolitica hereditaria no especificada (282.9) 22 13 35 0,30 0,18 0,24
Anemias hemoliticas autoinmunes (283.0) 78 64 142 1,07 0,87 0,97
Anemia hemolitica no autoinmune, no especificada (283.10) 3 7 10 0,04 0,10 0,07
Sindrome hemolitico urémico (283.11) 19 16 35 0,26 0,22 0,24
Otras anemias hemoliticas no autoinmunes (283.19) 28 26 54 0,38 0,35 0,37
Hemoglobinuria por hemolisis de causas externas (283.2) 8 9 17 0,11 0,12 0,12
Anemia hemolitica adquirida, no especificada (283.9) 63 73 136 0,86 1,00 0,93
Anemia aplasica constitucional (284.0) 7 4 1" 0,10 0,05 0,08
Aplasia de glébulos rojos constitucional (284.01) 2 6 8 0,03 0,08 0,05
Otra anemia aplasica constitucional (284.09) 2 4 6 0,03 0,05 0,04
Pancitopenia (284.1) 76 83 159 1,04 1,13 1,09
Mieloptisis (284.2) 1 1 2 0,01 0,01 0,01
Otras anemias aplasicas especificadas (284.8) 126 143 269 1,72 1,95 1,84
?2[;25;3? )de gldbulos rojos (adquirida) (adulto) (con timoma) 8 5 13 011 0,07 0,09
Otras anemias aplasicas especificadas (284.89) 95 86 181 1,30 117 1,24
Anemia aplasica, no especificada (284.9) 97 79 176 1,33 1,08 1,20
Anemia sideroblastica (285.0) 34 15 49 0,46 0,20 0,33
Total 2.233 1.580 3.813 30,53 21,54 26,03
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Graficos 4.1.A./4.1.B
Prevalencia de enfermedades raras. Anemia. Tasa por 10.000 segun area de salud de residencia (izq.) y
segun sexo y grupos de edad (dcha.). Regién de Murcia, 2015.
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Tabla 4.1.B

Prevalencia de enfermedades raras. Anemia.
NUmero de casos segin enfermedad, sexo y grupos de edad. Region de Murcia, 2015.

Enfermedad (cédigo CIE9-MC) Sexo <1 1-14 15-29 30-44 45-59 60-74

Otras anemias especificadas por carencia de hierro (280.8) ; ? 22 13 Z 2; ;471,
Anemia perniciosa (281.0) 8 ? ; 12 13 ;g 123
Esferocitosis hereditaria (282.0) ; g 1§ ; 18 Z 2;71
Eliptocitosis hereditaria (282.1) g 8 g 8 (1) (1) }
Anemia por trastornos del metabolismo de glutation (282.2) 17 ‘71 13 :g 1(1) ; gl
Otras anemias hemoliticas por carencia de enzimas (282.3) g % ; (1) (1) 1 g
Talasemia, no especificada (282.40) ; %? 13431 g% ?15 ;g ﬁlg
Talasemia de células falciformes sin crisis (282.41) % g 13 Z § $ gg
Talasemia de células falciformes con crisis (282.42) (2) g 1 g 8 8 ?
Talasemia alfa (282.43) 8 (2) (1) ? (1) 1 g
Talasemia beta (282.44) ? f ? g } (23 2;;

5 35 73 34 37 56 240

Talasemia menor (282.46)

Otra talasemia (282.49)

<E<EZ<E<ZEZ<EZ<Z<E<ZEZ<ZE<Z=Z<E<Z<=E<Z=Z<ZEZ<ZI<ZE<=E<E<E<E<E
=i =-R=-N-R-N-R-Y-N-N-N-N-N-N-N-F-F-N-N-N-N-N-F-F- NN N N e N NN X X-N-R-N-N- NN

Rasgo depranocitico (282.5) ? g :) é g g g
Enfermedad drepanocitica, no especificada (282.60) g g g ? g (1) g
Enfermedad Hb-SS sin crisis (282.61) (1) g g g (1) (2) ;
Enfermedad Hb-SS con crisis (282.62) ? g) 1 g g g ;
Enfermedad drepanocitica/Hb-C sin crisis (282.63) 8 g) g g g g (1)
Enfermedad drepanocitica /Hb-C con crisis (282.64) ? 8 g ? 8 g (2)
Otra enfermedad drepanocitica con crisis (282.69) g 1 ? g 8 8 ;
Otras hemoglobinopatias (282.7) l 3 2 ? f 1 B
Anemia hemolitica hereditaria no especificada (282.9) (7) % g ? g ? %_Z,
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Tabla 4.1.B (Continuacion)

Enfermedad (cédigo CIE9-MC) Sexo <1 1-14 15-29 30-44 45-59 60-74 =75 Total
Anemias hemoliticas autoinmunes (283.0) '\\;l g 1? g Z 12 f? %g ZZ
Anemia hemolitica no autoinmune, no especificada (283.10) '\\;I g ? ? g % g (1) ;
Sindrome hemolitico urémico (283.11) '\\;I :) ? % § ? ; (1) 12
Otras anemias hemoliticas no autoinmunes (283.19) ’\\;I g Z 1 g 1? 12 g gg
Hemoglobinuria por hemolisis de causas externas (283.2) '\\;I g (1) g) (1) g % % g
Anemia hemolitica adquirida, no especificada (283.9) ’\\/A g 13 g H lg 12 1; ?g
Anemia aplasica constitucional (284.0) l\\//l g (1) ? ? (1] : ? 171
Aplasia de globulos rojos constitucional (284.01) '\\;l g 8 ? 1 8 2) ?1 g
Otra anemia aplasica constitucional (284.09) '\\;I g g ; [1) g g (1) ‘2‘
Pancitopenia (284.1) '\\;I g é g 1; ]IZSL ;17 %g ;g
Mieloptisis (284.2) '\\;I g g g g g : g 1
Otras anemias aplasicas especificadas (284.8) ’\\;I g }g ;; g; %g g? 5(3) }ig
Aplasia de gldbulos rojos (adquirida) (adulto) (con timoma) M 0 4 2 0 0 2 0 8
(284.81) \% 0 3 0 1 0 0 1 5
Otras anemias aplasicas especificadas (284.89) '\\/A g g g 57; 5(2] %; g gg
Anemia aplasica, no especificada (284.9) '\\;l g 117 18 1‘21 %g :3 %é %
Anemia sideroblastica (285.0) '\\;I g ? ? 1% g i 2 ?g
Total M 1 14 230 614 446 363 438 2.233
v 1183 199 266 302 311 318 1.580

4.2. Trastornos de la coagulacién y hemorragicos

Tabla 4.2.A
Prevalencia de enfermedades raras. Trastornos de la coagulacién y hemorragicos.
NUmero de casos y tasa por 10.000 habitantes segiin enfermedad y sexo. Region de Murcia, 2015.

Numero de casos Tasa por 10.000

Enfermedad (codigo CIE9-MC) Mujeres  Varones Total Mujeres  Varones Total
Trastorno congénito del factor VIII (286.0) 3 75 78 0,04 1,02 0,53
Trastorno congénito de factor IX (286.1) 9 24 33 0,12 0,33 0,23
Carencia congénita de factor XI (286.2) 45 34 79 0,62 0,46 0,54
Carencia congénita de otros factores de coagulacion (286.3) 208 146 354 2,84 1,99 2,42

Enfermedad de Von Willebrand (286.4) 4 23 64 0,56 0,31 0,44
Trast. hemorragicos por anticoagulantes intrinsecos (286.5) 35 24 59 0,48 0,33 0,40
Anticuerpo antifosfolipido con trastorno hemorragico (286.53) 2 0 2 0,03 0,00 0,01

Sindrome de desfibrinacion (286.6) 84 68 152 1,15 0,93 1,04
Otros defectos de la coagulacion no especificados (286.9) 396 431 827 5,42 5,88 5,65
Purpura alérgica (287.0) 174 184 358 2,38 2,51 2,44
Defectos cualitativos de plaquetas (287.1) 29 27 56 0,40 0,37 0,38
Trombocitopenia primaria, no especificada (287.30) 213 154 367 2,91 2,10 2,51

Purpura trombocitopénica inmune (287.31) 328 218 546 4,49 2,97 3,73
Sindrome de Evans (287.32) 8 8 16 0,11 0,1 0,11

Purpura trombocitopénica congénita y hereditaria (287.33) 17 17 34 0,23 0,23 0,23
Otra trombocitopenia primaria (287.39) 14 13 27 0,19 0,18 0,18
Hipercoagulabilidad primaria (289.81) 431 219 650 5,89 2,99 4,44
Hipercoagulabilidad secundaria (289.82) 0 2 2 0,00 0,03 0,01

Total 2.037 1.667 3.704 27,85 22,72 25,29
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Graficos 4.2.A./4.2.B
Prevalencia de enfermedades raras. Trastornos de la coagulacién y hemorragicos.

Tasa por 10.000 segun area de salud de residencia (izg.) y segun sexo y grupos de edad (dcha.).

Regién de Murcia, 2015.
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Tabla 4.2.B
Prevalencia de enfermedades raras. Trastornos de la coagulacién y hemorragicos.
NUmero de casos segun enfermedad, sexo y grupos de edad. Region de Murcia, 2015.

75-79 |

80 -84

=85

Enfermedad (cédigo CIE9-MC) <1 1-14 15-29 30-44 45-59 60-74
Trastorno congénito del factor VIII (286.0) '://l g 12 12 1; 1; 17 (7) 72
Trastorno congénito de factor IX (286.1) '\\;I g g ‘7‘ g l (1) ; 2?1
Carencia congénita de factor XI (286.2) '\\;I g ; 1? 2; 2 Z f gi
Carencia congénita de otros factores de coagulacion (286.3) '\\;l 8 g ;g gé ‘31451 i; ;2 ?gg
Enfermedad de Von Willebrand (286.4) '\\;I 8 ; Z ! g 13 ; ; g;
Trastornos hemorrdgicos por anticoagulantes intrinsecos (286.5) ':/4 g g ? (5) 2 ? 12 ;Z
Anticuerpo antifosfolipido con trastorno hemorragico (286.53) '\\;I g 8 8 (1) (1) g g (2)
Sindrome de desfibrinacion (286.6) '\\;I g ; 1; fg }g 1; :; gg
Otros defectos de la coagulacion no especificados (286.9) '\\;I ;1 (732 ;g g: gg %533 13; 2216
GRS S I T
Defectos cualitativos de plaquetas (287.1) '://l g ; i ? Z g 1? g?
Trombocitopenia primaria, no especificada (287.30) '\\;I 8 gg ;é gg g; 3(2) 32 f;i
Purpura trombocitopénica inmune (287.31) '\\;I g gg ‘2“; gg g; gg g; ;?g
Sindrome de Evans (287.32) '\\;I 8 8 é i g (3) ? g
Purpura trombocitopénica congénita y hereditaria (287.33) '\\;I 8 é } g g i ; 1;
Otra trombocitopenia primaria (287.39) ':/4 g _z) : ? g 1 g 13
Hipercoagulabilidad primaria (289.81) '\\;I g 3 ﬂ Zi; gg Zg ?; ‘2‘?;
Hipercoagulabilidad secundaria (289.82) '\\;I g g g g ? g ? g
Total M 4 265 238 642 331 268 289  2.037
\ 1 304 235 266 283 296 282  1.667
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4.3. Enfermedades de los glébulos blancos

Tabla 4.3.A
Prevalencia de enfermedades raras. Enfermedades de los glébulos blancos.
NUmero de casos y tasa por 10.000 habitantes segiin enfermedad y sexo. Region de Murcia, 2015.

Numero de casos Tasa por 10.000
Enfermedad (cédigo CIE9-MC) Mujeres  Varones Total Mujeres  Varones Total
Neutropenia, no especificada (288.00) 46 51 97 0,63 0,70 0,66
Neutropenia congénita (288.01) 7 1" 18 0,10 0,15 0,12
Neutropenia ciclica (288.02) 2 4 6 0,03 0,05 0,04
Otra neutropenia (288.09) 65 31 96 0,89 0,42 0,66
Trastornos funcionales de neutréfilos polimorfonucleares (288.1) 12 8 20 0,16 0,11 0,14
Anomalias genéticas de leucocitos (288.2) 11 15 26 0,15 0,20 0,18
Sindromes hemofagociticos (288.4) 9 12 21 0,12 0,16 0,14
Total 152 132 284 2,08 1,80 1,94

Graficos 4.3.A./4.3.B
Prevalencia de enfermedades raras. Enfermedades de los glébulos blancos.
Tasa por 10.000 segun area de salud de residencia (izg.) y segun sexo y grupos de edad (dcha.).
Regién de Murcia, 2015.

—— Muijeres Varones
30

25

b .

‘ . A
V\WA—VN\ N A

(i

0 — v
o ? (2} < ()] < (o)) < ()] < (=] < (2} < [} < [} < 0
{4 - I.{I) A -~ N N o o™ < < 0w ['e) © © ~ N~ (=<} [=e}
< S A A ' ' ' ' ' ' ' ' ' ' oA
-~ -~ w o v o Y] o v o o) o wn o wn o
\2 -~ N N o o™ < < w w © © ~ N~ =<}
Tabla 4.3.B

Prevalencia de enfermedades raras. Enfermedades de los glébulos blancos. Nimero de casos segun
enfermedad, sexo y grupos de edad. Regién de Murcia, 2015.

Enfermedad (codigo CIE9-MC) 1-14 15-29 30-44 45-59 60-74 =75

M 1 7 7 7 8 8 8 46
Neutropenia, no especificada (288.00) v 7 27 6 1 4 5 7 51
Neutropenia congénita (288.01) '\\;I :) 3 1 :) ; (1) g 1:
Neutropenia ciclica (288.02) '\\;I g ? g ? ? g f 421
M 0 7 4 14 10 21 9 65
Otra neutropenia (288.09) v 0 6 8 5 1 4 7 31
M 0 2 0 1 4 5 0 12
Trastornos funcionales de neutréfilos polimorfonucleares (288.1) v 0 ) ) 0 3 0 1 8
Anomalias genéticas de leucocitos (288.2) '\\;I 8 i g g g (1) ; 151',
Sindromes hemofagociticos (288.4) '://I g :; ; (3) ; ; (1J 12
Total M 2 23 14 29 28 35 21 152
\ 7 47 21 13 13 13 18 132

D8



. PREVALENCIA DE ENFERMEDADES RARAS EN LA REGION DE MURCIA 2015 .

4.4. Otras afecciones hematologicas

Tabla 4.4.A
Prevalencia de enfermedades raras. Otras afecciones hematolégicas.
NUmero de casos y tasa por 10.000 habitantes segiin enfermedad y sexo. Region de Murcia, 2015.

Numero de casos Tasa por 10.000
Enfermedad (cédigo CIE9-MC) Mujeres Varones Total Mujeres  Varones Total
Policitemia familiar (289.6) 3 3 6 0,04 0,04 0,04
Metahemoglobinemia (289.7) 2 6 8 0,03 0,08 0,05
Otras enf. hematicas esp. y de 6rg. hematop. (289.8) 15 30 45 0,21 0,41 0,31
Mielofibrosis (289.83) 14 12 26 0,19 0,16 0,18
Otras enf. esp. de la sangre y 6rg. hematop. (289.89) 81 116 197 1,11 1,58 1,34
Total 115 167 282 1,57 2,28 1,93

Graficos 4.4.A./4.4.B
Prevalencia de enfermedades raras. Otras afecciones hematoldgicas.
Tasa por 10.000 segun area de salud de residencia (izg.) y segun sexo y grupos de edad (dcha.).
Regién de Murcia, 2015.
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Prevalencia de enfermedades raras. Otras afecciones hematolégicas.
Numero de casos segun enfermedad, sexo y grupos de edad. Regiéon de Murcia, 2015.

Enfermedad (codigo CIE9-MC) 1-14 15-29 30-44 45-59 60-74 =75 Total

S " M 0 0 0 0 1 1 1 3
Policitemia familiar (289.6)
\% 0 0 0 2 0 0 1 3
N M 0 2 0 0 0 0 0 2
Metahemoglobinemia (289.7)
v 0 3 1 0 1 1 0 6
» ) M 0 1 1 2 5 51 15
Otras enf. hematicas esp. y de 6rg. hematop. (289.8)
\ 0 2 1 1 10 5 N 30
P M 0 0 0 3 2 3 6 14
Mielofibrosis (289.83)
v 0 0 0 0 2 3 7 12
, M 0 3 4 19 20 13 22 81
Otras enf. esp. de la sangre y 6rg. hematop. (289.89)
\ 0 0 0 7 32 32 45 116
M 0 6 5 24 28 22 30 115
Total
\ 0 5 2 10 45 41 64 167
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5. Trastornos mentales

Tabla 5.A
Prevalencia de enfermedades raras. Trastornos mentales.
NUmero de casos y tasa por 10.000 habitantes seguin enfermedad y sexo. Regién de Murcia, 2015.*

Numero de casos Tasa por 10.000
Enfermedad (codigo CIE9-MC) Mujeres Varones Total | Mujeres Varones Total
Demencia presenil con delirio (290.11) 2 3 5 0,03 0,04 0,03
Demencia presenil con caracteristicas delirantes (290.12) 8 7 15 0,11 0,10 0,10
5.4 Delirio, . . . .
demencia, Demencia presenil con caracteristicas depresivas (290.13) 2 2 4 0,03 0,03 0,03
trastornos Demencia frontotemporal (331.1) 27 2 4 037 030 033
amnésicos y
otros rastomos g nfermedad de Pick (331.11) 6 713 008 010 0,09
cognitivos
Otra demencia frontotemporal (331.19) 46 75 121 0,63 1,02 0,83
Demencia con cuerpos de Lewy (331.82) 242 127 369 3,31 1,73 2,52
Trastorno autista (299.0 [0-1]) 80 438 518 1,09 5,97 3,54
5.6 Trastornos Trastorno desintegrativo de la infancia (299.1 [0-1]) 2 6 8 0,03 0,08 0,05
generalmente
diagnosticados en  Otros trast. generalizados del desarrollo esp. (299.8 [0-1]) 18 135 153 0,25 1,84 1,04
la nifiez, infancia o
adolescencia Trastornos generalizados del desarrollo no esp. (299.9) 1 5 6 0,01 0,07 0,04
Trastorno de Tourette (307.23) 1 32 43 0,15 0,44 0,29
515 Otros Trastorno de despersonalizacion (300.6) 4 2 6 0,05 0,03 0,04
trastornos mentales ;. (307 57) 6 1 7 008 001 005
Total 455 862 1.317 6,22 11,75 8,99

*Se han excluido los codigos CIE9-MC 307.1 (Anorexia nerviosa), 307.51 (Bulimia nerviosa), 318.0 (Retraso mental moderado), 318.1
(Retraso mental grave) y el 319 (Retraso mental de grado no especificado)

Graficos 5.A./5.B
Prevalencia de enfermedades raras. Trastornos mentales. Tasa por 10.000 segun érea de salud de
residencia (izq.) y segun sexo y grupos de edad (dcha.). Regién de Murcia, 2015.
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PREVALENCIA DE ENFERMEDADES RARAS EN LA REGION DE MURCIA 2015

Tabla 5.B
Prevalencia de enfermedades raras. Trastornos mentales.
NUmero de casos segun enfermedad, sexo y grupos de edad. Region de Murcia, 2015.*

Enfermedad (cédigo CIE9-MC) Sexo <1 1-14 15-29 30-44 45-59 60-74 =75 Total
) ) - M 0 0 0 0 0 0 2 2
Demencia presenil con delirio (290.11)
v 0 0 0 0 0 1 2 3
. . o . M 0 0 0 0 0 3 5 8
Demencia presenil con caracteristicas delirantes (290.12)
Vv 0 0 0 0 0 2 5 7
- M 0 0 0 0 0 1 1 2
54 De||r|o, Demencia presenil con caracteristicas depresivas (290.13)
demencia, Vv 0 0 0 0 0 1 1 2
trastornos , M 0 1 1 2 1 4 18 27
amnésicos Demencia frontotemporal (331.1)
y otros v o 6 1 2 2 4 1 2
trastornos En dad de Pick (331.11) M 0 0 0 0 0 1 5 6
i nfermedad de Pic .
cognitivos vV o0 0 0 0 1 4 2 7
. M 0 0 0 0 5 17 24 46
Otra demencia frontotemporal (331.19)
v 0 0 0 2 1 31 31 75
. M 0 0 0 0 1 23 218 242
Demencia con cuerpos de Lewy (331.82)
Vv 0 0 0 0 2 22 103 127
. M 0 50 17 11 1 1 0 80
Trastorno autista (299.0 [0-1])
v 0 279 126 24 6 2 1 438
Trast desintegrativo de la infancia (299.1 [0-1]) M 0 0 0 2 0 0 0 2
rastorno desintegrativo de la infancia .1 [0-
5.6 Trastornos g v 0 3 7 1 0 0 0 6
generalmente
i i M 0 6 12 0 0 0 0 18
d|agno.s~t icados Otros trast. generalizados del desarrollo esp. (299.8 [0-1])
fenf la nifiez, v 0 49 79 2 4 1 0 135
infancia o
adolescencia  Trastornos generalizados del desarrollo no M 0 1 0 0 0 0 0 1
especificados (299.9) v 0 5 0 0 0 0 0 5
M 0 2 1 5 3 0 0 1
Trastorno de Tourette (307.23)
Vv 0 5 13 10 4 0 0 32
- de d lzacién (300.6) M 0 0 1 2 0 0 1 4
rastorno de despersonalizacion I
trastornos " 0 3 : : : 0 0 6
mentales Pica (307.52)
Vv 0 0 1 0 0 0 0 1
M 0 63 33 23 12 50 274 455
Total
v 0 348 222 42 30 68 152 862

*Se han excluido los cédigos CIE9-MC 307.1 (Anorexia nerviosa), 307.51 (Bulimia nerviosa), 318.0 (Retraso mental moderado), 318.1
(Retraso mental grave) y el 319 (Retraso mental de grado no especificado)
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6. Enfermedades del sistema nervioso y de los 6rganos de los sentidos

6.1. Infeccion del sistema nervioso central

Tabla 6.1.A
Prevalencia de enfermedades raras. Infeccién del sistema nervioso central.
NUmero de casos y tasa por 10.000 habitantes segun enfermedad y sexo. Regién de Murcia, 2015.

Enfermedad (cédigo CIE9-MC)

Mujeres

Numero de casos

Varones

Total

Mujeres

Tasa por 10.000

Varones

Total

Efectos tardios de poliomelitis aguda (138) 219 232 451 2,99 3,16 3,08
Encefalitis y encefalomielitis después de proced. inmunizacion (323.51) 1 2 3 0,01 0,03 0,02
Encefalomielitis agua diseminada (ADEM) infecciosa (323.61) 10 5 15 0,14 0,07 0,10
Encefalitis, mielitis y encefalomielitis toxicas (323.7) 1 2 3 0,01 0,03 0,02
Encefalitis y encefalomielitis toxicas (323.71) 2 0 2 0,03 0,00 0,01
Causa no especificada de encefalitis, mielitis y encefalomielitis (323.9) 161 177 338 2,20 2.4 2,31
Mielitis transversa idiopatica (341.22) 4 1 5 0,05 0,01 0,03
Total 398 419 817 5,44 571 5,58

Graficos 6.1.A./6.1.B

Prevalencia de enfermedades raras. Infeccién del sistema nervioso central.

Tasa por 10.000 segun area de salud de residencia (izg.) y segun sexo y grupos de edad (dcha.).
Region de Murcia, 2015.
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Tabla 6.1.B
Prevalencia de enfermedades raras. Infeccion del sistema nervioso central.
NUmero de casos segun enfermedad, sexo y grupos de edad. Regién de Murcia, 2015.

10-14

15-19
20-24

25-29
30-34

35-39
40 - 44

45 - 49

50 - 54
55 -59

60-64 |

65 - 69

70-74

75-79

80-84

=85

Enfermedad (cédigo CIE9-MC) <1 1-14 15-29 30-44 45-59 60-74 =75
Efectos tardios de poliomelitis aguda (138) ’\\;I g g g 2 ;é ;g ig g;g
Encefalitis y encefalomielitis después de proced. inmunizacion (323.51) h\? g g g g g 2) g ;
Encefalomielitis agua diseminada (ADEM) infecciosa (323.61) ’\\;l g g g :] ; g ; 12
Encefalitis, mielitis y encefalomielitis toxicas (323.7) ’\\7 g g g ? (1) (1) g ;
Encefalitis y encefalomielitis toxicas (323.71) ’\\;l g g g (1) g (1) g g
Causa no especificada de encefalitis, mielitis y encefalomielitis (323.9) ’\\7 g 1; 1‘51 g; ;; ;é ‘Zg 1?;
Mielitis transversa idiopatica (341.22) ’\\;l g (1) g g f (1) g ?
Total M 0 23 17 47 107 95 109 398
v 0 24 14 46 114 124 97 419
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6.2. Afecciones del sistema nervioso hereditarias

Tabla 6.2.A.
Prevalencia de enfermedades raras. Afecciones del sistema nervioso hereditarias.
Numero de casos y tasa por 10.000 habitantes segun enfermedad y sexo. Region de Murcia, 2015.

Numero de casos Tasa por 10.0
Enfermedad (cédigo CIE9-MC) Mujeres  Varones Total Mujeres  Varones Total
Leucodistrofia (330.0) 9 8 17 0,12 0,11 0,12
Lipidosis cerebral (330.1) 2 3 5 0,03 0,04 0,03
Otras degeneraciones cerebrales especificadas de la infancia (330.8) 24 4 28 0,33 0,05 0,19
Sindrome de Reye (331.81) 3 4 7 0,04 0,05 0,05
Otra degeneracion cerebral (331.89) 86 94 180 1,18 1,28 1,23
Otras enfermedades degenerativas de los ganglios basales (333.0) 25 27 52 0,34 0,37 0,35
Mioclonus (333.2) 73 75 148 1,00 1,02 1,01
Corea de Huntington (333.4) 35 21 56 0,48 0,29 0,38
Distonia por torsion genética (333.6) 62 41 103 0,85 0,56 0,70
Paralisis cerebral atetoide (333.71) 2 5 7 0,03 0,07 0,05
Fragmentos de distonia por torsion (333.8) 1 0 1 0,01 0,00 0,01
Blefarospasmo (333.81) 96 47 143 1,31 0,64 0,98
Disquinesia orofacial (333.82) 24 14 38 0,33 0,19 0,26
Torticolis espasmadica (333.83) 22 11 33 0,30 0,15 0,23
Otros fragmentos de distonia por torsion (333.89) 6 5 1" 0,08 0,07 0,08
Sindrome del “hombre rigido” (333.91) 20 16 36 0,27 0,22 0,25
Otros enf. extrapiramidales y tras. anormales del movimiento (333.99) 53 46 99 0,72 0,63 0,68
Ataxia de Friedreich (334.0) 17 13 30 0,23 0,18 0,20
Paraplejia espastica hereditaria (334.1) 25 25 50 0,34 0,34 0,34
Degeneracion cerebelosa primaria (334.2) 9 23 32 0,12 0,31 0,22
Otras ataxias cerebelosas (334.3) 25 23 48 0,34 0,31 0,33
Ataxia cerebelosa en enfermedades clasif. en otros conceptos (334.4) 7 9 16 0,10 0,12 0,11
Otras enfermedades espinocerebelosas (334.8) 8 11 19 0,11 0,15 0,13
Enfermedad espinocerebelosa no especificada (334.9) 31 27 58 0,42 0,37 0,40
Enfermedad de Werdnig-Hoffmann (335.0) 6 3 9 0,08 0,04 0,06
Amiotrofia espinal sin especificar (335.10) 16 13 29 0,22 0,18 0,20
Enfermedad de Kugelberg-Welander (335.11) 4 6 10 0,05 0,08 0,07
Otras amiotrofias espinales (335.19) 1 2 3 0,01 0,03 0,02
Enfermedad de neurona motora (335.2) 1 0 1 0,01 0,00 0,01
Esclerosis lateral amiotréfica (335.20) 43 59 102 0,59 0,80 0,70
Atrofia muscular progresiva (335.21) 4 7 1" 0,05 0,10 0,08
Paralisis bulbar progresiva (335.22) 4 11 15 0,05 0,15 0,10
Paralisis pseudobulbar (335.23) 3 7 10 0,04 0,10 0,07
Esclerosis lateral primaria (335.24) 0 1 1 0,00 0,01 0,01
Otras enfermedades de neurona motora (335.29) 6 8 14 0,08 0,11 0,10
Otras enfermedades de células del asta anterior (335.8) 2 1 3 0,03 0,01 0,02
Enfermedad de células del asta anterior sin especificar (335.9) 4 7 1" 0,05 0,10 0,08
Siringomielia y siringobulbia (336.0) 96 Al 167 1,31 0,97 1,14
Mielopatias vasculares (336.1) 10 24 34 0,14 0,33 0,23
Neuropatia auténoma periférica idiopatica, no especificada (337.00) 5 15 20 0,07 0,20 0,14
Sindrome del seno carotideo (337.01) 2 21 23 0,03 0,29 0,16
Otra neuropatia auténoma periférica idiopatica (337.09) 3 2 5 0,04 0,03 0,03
Esclerosis multiple (340) 575 272 847 7,86 3,71 5,78
Total 1.450 1.082 2.532 19,83 14,75 17,29
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Graficos 6.2.A./6.2.B
Prevalencia de enfermedades raras. Afecciones del sistema nervioso hereditarias.
Tasa por 10.000 segun area de salud de residencia (izg.) y segun sexo y grupos de edad (dcha.).
Regién de Murcia, 2015.
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Tabla 6.2.B
Prevalencia de enfermedades raras. Afecciones del sistema nervioso hereditarias.
Numero de casos segun enfermedad, sexo y grupos de edad. Regién de Murcia, 2015.

Enfermedad (cédigo CIE9-MC) <1 1-14 15-29 30-44 45-59 60-74 =75
Leucodistrofia (330.0) '\\;I g : ; g (1) g (1) 593
Lipidosis cerebral (330.1) h\f g 8 f 8 (1) 8 (1) ;
Otras degeneraciones cerebrales especificadas de la infancia (330.8) '\\;I g 1; ? é (1) g g 22
Sindrome de Reye (331.81) h\;l g g g ? g g ; ‘31
Otra degeneracion cerebral (331.89) '\\;I g (1) ; ; 12 12 g; 3461
Otras enfermedades degenerativas de los ganglios basales (333.0) '\\;I g 8 8 ? ; 12 :i ;?
Mioclonus (333.2) ’\\;I ; ?71 Z 12 1? Z : ? ;2
Corea de Huntington (333.4) '\\;I g 8 : 1: 1; 13 Z g?
Distonia por torsion genética (333.6) ’\\;I g f § fg 1; 1§ 2 2:
M 0 0 0 0 2 0 0 2
Paralisis cerebral atetoide (333.71) v 0 0 1 1 2 1 0 5
Fragmentos de distonia por torsion (333.8) '\\;I g g g g :) g g (1)
Blefarospasmo (333.81) h\f ?) g ; ; : ?g ?:; ZS
Disquinesia orofacial (333.82) '\\;I g g 1 1 ; ; 1‘71 fj
Torticolis espasmadica (333.83) h\;l g g ? ; ; g !1; ﬁ
Otros fragmentos de distonia por torsion (333.89) '\\;I g g (1) f (1) 1 ? g
Sindrome del “hombre rigido” (333.91) '\\;I g (1) ? (1) (3) 3 12 ?g
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Tabla 6.2.B (Continuacion)

Enfermedad (cédigo CIE9-MC) Sexo <1 1-14 15-29 30-44 45-59 60-74 =75 Total
o . 15 21 53
Otros enf. extrapiramidales y trast. anormales del movimiento (333.99) 1 2 4%
5 17

Ataxia de Friedreich (334.0) —

M 0 1 4 4 8
v 0 0 4 9 2 9
M 0 0 0 3 7 2
Vv 0 1 4 3 2 1 2
. - o M 0 7 3 3 3 7 2 25
Paraplejia espastica hereditaria (334.1)
Vv 0 7 4 6 4 3 1 25
- L M 0 0 0 1 3 1 4 9
Degeneracion cerebelosa primaria (334.2)
Vv 0 1 1 3 5 4 9 23
X M 0 5 2 3 4 6 5 25
Otras ataxias cerebelosas (334.3)
v 0 6 3 4 3 4 3 23
) . M 0 0 0 0 4 1 2 7
Ataxia cerebelosa en enfermedades clasif. en otros conceptos (334.4)
Vv 0 0 0 1 5 1 2 9
M 0 2 1 1 2 2 0 8
Otras enfermedades espinocerebelosas (334.8)
Vv 0 4 4 0 0 2 1 11
M 0 1 3 3 9 8 7 31
Enfermedad espinocerebelosa no especificada (334.9)
Vv 0 2 0 5 6 9 5 27
M 1 3 1 0 0 1 0 6
Enfermedad de Werdnig-Hoffmann (335.0)
v 0 2 1 0 0 0 0 3
N N " M 1 5 0 3 5 2 0 16
Amiotrofia espinal sin especificar (335.10)
Vv 0 2 2 3 3 1 2 13
M 0 0 1 1 1 0 1 4
Enfermedad de Kugelberg-Welander (335.11)
v 0 1 0 1 3 1 0 6
N . M 0 0 0 0 0 0 1 1
Otras amiotrofias espinales (335.19)
Vv 0 1 0 0 0 0 1 2
M 0 0 0 0 1 0 0 1
Enfermedad de neurona motora (335.2)
v 0 0 0 0 0 0 0 0
. Aol M 0 1 1 5 7 19 10 43
Esclerosis lateral amiotréfica (335.20)
Vv 0 1 1 2 15 30 10 59
. i M 0 0 0 0 1 1 2 4
Atrofia muscular progresiva (335.21)
v 0 0 0 0 3 2 2 7
o . M 0 1 0 0 0 3 0 4
Paralisis bulbar progresiva (335.22)
Vv 0 1 7 0 0 1 2 1
M 0 0 0 0 0 0 3 3
Paralisis pseudobulbar (335.23)
v 0 0 0 0 1 2 4 7
. L M 0 0 0 0 0 0 0 0
Esclerosis lateral primaria (335.24)
Vv 0 0 0 0 0 1 0 1
M 0 0 0 0 3 3 0 6
Otras enfermedades de neurona motora (335.29)
v 0 0 0 2 4 2 0 8
M 0 0 0 0 1 1 0 2
Otras enfermedades de células del asta anterior (335.8)
Vv 0 0 0 0 0 0 1 1
M 0 1 0 1 0 1 1 4
Enfermedad de células del asta anterior sin especificar (335.9)
Vv 0 1 0 2 1 2 1 7
. L . M 0 4 9 26 34 18 5 9
Siringomielia y siringobulbia (336.0)
Vv 0 4 11 20 17 16 3 Al
. | M 0 0 0 1 2 3 4 10
Mielopatias vasculares (336.1)
Vv 0 0 0 3 5 6 10 24
. i e " M 0 1 0 1 1 0 2 5
Neuropatia autdnoma periférica idiopatica, no especificada (337.00)
Vv 0 1 0 0 1 6 7 15
M 0 0 0 1 0 0 1 2
Sindrome del seno carotideo (337.01)
Vv 0 0 0 1 0 9 11 21
. , e M 0 0 0 0 2 1 0 3
Otra neuropatia auténoma periférica idiopatica (337.09)
v 0 0 0 1 0 0 1 2
. M 0 0 50 253 196 65 11 575
Esclerosis multiple (340)
Vv 0 0 18 108 107 32 7 272
Total M 4 77 112 375 354 270 258 1.450
v 2 72 86 209 251 235 227 1.082
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6.3. Paralisis

Tabla 6.3.A
Prevalencia de enfermedades raras. Paralisis.
NUmero de casos y tasa por 10.000 habitantes segiin enfermedad y sexo. Region de Murcia, 2015.

Numero de casos Tasa por 10.000
Enfermedad (cédigo CIE9-MC) Mujeres  Varones Total Mujeres Varones Total
Hemiplejia infantil (343.4) 7 14 21 0,10 0,19 0,14
Otros sindromes paraliticos especificados (344.89) 44 55 99 0,60 0,75 0,68
Total 51 69 120 0,70 0,94 0,82

Graficos 6.3.A./6.3.B
Prevalencia de enfermedades raras. Paralisis.
Tasa por 10.000 segun area de salud de residencia (izg.) y segun sexo y grupos de edad (dcha.).
Regién de Murcia, 2015.
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Tabla 6.3.B

Prevalencia de enfermedades raras. Paralisis.
Numero de casos segun enfermedad, sexo y grupos de edad. Regiéon de Murcia, 2015.

Enfermedad (cédigo CIE9-MC) <1 1-14 15-29 30-44 45-59 60-74 >75
o M 0 2 1 3 1 0 0 7
Hemiplejia infantil (343.4)
v 0 4 5 2 1 1 1 14
. " M 0 6 6 8 3 5 16 44
Otros sindromes paraliticos especificados (344.89)
\ 0 6 5 9 6 14 15 55
M 0 8 7 1 4 5 16 51
Total
\'; 0 10 10 1 7 15 16 69
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6.4. Epilepsia, convulsiones

Tabla 6.4.A
Prevalencia de enfermedades raras. Epilepsia, convulsiones.
NUmero de casos y tasa por 10.000 habitantes segiin enfermedad y sexo. Region de Murcia, 2015.

Numero de casos Tasa por 10.000
Enfermedad (cédigo CIE9-MC) Mujeres  Varones Total Mujeres  Varones Total
Epilepsia no convulsiva generalizada (345.0 [0-1]) 136 153 289 1,86 2,09 1,97
Epilepsia convulsiva generalizada (345.1 [0-1]) 589 817 1.406 8,05 11,14 9,60
Espasmos infantiles (345.6 [0-1]) 48 67 115 0,66 0,91 0,79
Otras formas de epilepsia y crisis recurrentes (345.8 [0-1]) 100 110 210 1,37 1,50 1,43
Total 873 1.147 2.020 11,94 15,64 13,79

Graficos 6.4.A./6.4.B
Prevalencia de enfermedades raras. Epilepsia, convulsiones.
Tasa por 10.000 segun area de salud de residencia (izg.) y segun sexo y grupos de edad (dcha.).
Region de Murcia, 2015.
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Tabla 6.4.B
Prevalencia de enfermedades raras. Epilepsia, convulsiones.
Numero de casos segun enfermedad, sexo y grupos de edad. Regidon de Murcia, 2015.

Enfermedad (codigo CIE9-MC) 1-14 15-29 30-44 45-59 60-74 =75

43 29 24 23 8 9 136
46 31 25 19 13 19 153
68 136 147 101 67 70 589
86 150 213 185 108 75 817

Epilepsia no convulsiva generalizada (345.0 [0-1])

Epilepsia convulsiva generalizada (345.1 [0-1])

o 36 10 1 0 0 0 48
Espasmos infantiles (345.6 [0-1]) . . ) i ' i -
58 7 4 8 10 13 100

Otras formas de epilepsia y crisis recurrentes (345.8 [0-1])
53 4 10 16 12 15 110

205 182 176 132 85 92 873
243 192 249 220 134 109 1.147

Total

< 2l =2E< =< =2<
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6.5. Cefalea incluyendo migrana

Tabla 6.5.A
Prevalencia de enfermedades raras. Cefalea incluyendo migrana.
NUmero de casos y tasa por 10.000 habitantes segiin enfermedad y sexo. Region de Murcia, 2015.

Numero de casos Tasa por 10.000
Enfermedad (cédigo CIE9-MC) Mujeres Varones Total Mujeres Varones Total
Migrafia hemipléjica (346.3 [0-3]) 9 6 15 0,12 0,08 0,10
Otras formas de migrafa (346.8 [0-1]) 46 31 77 0,63 0,42 0,53
Total 55 37 92 0,75 0,50 0,63

Graficos 6.5.A./6.5.B
Prevalencia de enfermedades raras. Cefalea incluyendo migrafa.
Tasa por 10.000 segun éarea de salud de residencia (izg.) y segun sexo y grupos de edad (dcha.).
Region de Murcia, 2015.
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Tabla 6.5.B

Prevalencia de enfermedades raras. Cefalea incluyendo migrafa.
NUmero de casos segin enfermedad, sexo y grupos de edad. Region de Murcia, 2015.

Enfermedad (cédigo CIE9-MC) <1 1-14 15-29 30-44 45-59 60-74 =75
L o M 0 1 3 3 2 0 0 9
Migrafia hemipléjica (346.3 [0-3])
v 0 1 1 1 2 1 0 6
o M 0 1 5 18 10 9 3 46
Otras formas de migrana (346.8 [0-1])
v 0 0 9 1 4 6 1 31
M 0 2 8 21 12 9 3 55
Total
Vv 0 1 10 12 6 7 1 37

o s8d
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6.7. Trastornos oculares

Tabla 6.7.A
Prevalencia de enfermedades raras. Trastornos oculares.
NUmero de casos y tasa por 10.000 habitantes segiin enfermedad y sexo. Region de Murcia, 2015.

Numero de casos Tasa por 10.000
Enfermedad (cédigo CIE9-MC) Mujeres  Varones Total Mujeres  Varones Total
Retinopatia exudativa (362.12) 4 8 12 0,05 0,11 0,08
Vasculitis retiniana (362.18) 18 20 38 0,25 0,27 0,26
Fibroplasia retrocristalina (362.21) 39 63 102 0,53 0,86 0,70
Degeneracion macular cistoide (362.53) v 86 157 0,97 117 1,07
Distrofia retiniana hereditaria no especificada (362.70) 26 13 39 0,36 0,18 0,27
Distrofia retiniana en otros trastornos y sindromes sistémicos (362.72) 0 1 1 0,00 0,01 0,01
Distrofia vitrorretiniana (362.73) 2 2 4 0,03 0,03 0,03
Distrofia retiniana pigmentaria (362.74) 76 41 117 1,04 0,56 0,80
Otras distrofias que implican principalmente la retina sensorial (362.75) 15 19 34 0,21 0,26 0,23
Distrofias del epitelio pigmentario retiniano (362.76) 8 2 10 0,11 0,03 0,07
Distrofias de la membrana de Bruch (362.77) 4 9 13 0,05 0,12 0,09
Parsplanitis (363.21) 1 1 2 0,01 0,01 0,01
Enfermedad de Harada (363.22) 5 4 9 0,07 0,05 0,06
Distrofia o atrofia coroidea hereditaria no especificada (363.50) 5 4 9 0,07 0,05 0,06
Ciclitis heterocromica de Fuchs (364.21) 1 2 3 0,01 0,03 0,02
Sindrome de Vogt-Koyanagi (364.24) 8 8 16 0,11 0,11 0,11
Atrofia esencial o progresiva del iris (364.51) 1 2 3 0,01 0,03 0,02
Glaucoma de infancia (365.14) 3 4 7 0,04 0,05 0,05
Glaucoma asociado con sindromes sistémicos (365.44) 9 14 23 0,12 0,19 0,16
Catarata miotonica (366.43) 1 0 1 0,01 0,00 0,01
Ceguera nocturna congénita (368.61) 1 1 2 0,01 0,01 0,01
Queratitis intersticial difusa (370.52) 0 1 1 0,00 0,01 0,01
Degeneraciones periféricas de la cornea (371.48) 1 0 1 0,01 0,00 0,01
Distrofia epitelial juvenil de la cérnea (371.51) 3 1 4 0,04 0,01 0,03
Otras distrofias anteriores de la cornea (371.52) 0 2 2 0,00 0,03 0,01
Distrofia reticular de la cornea (371.54) 1 0 1 0,01 0,00 0,01
Distrofia macular de la cérnea (371.55) 2 2 0,00 0,03 0,01
Otras distrofias estromaticas de la cérnea (371.56) 2 1 3 0,03 0,01 0,02
Distrofia endotelial de la cornea (371.57) 125 39 164 1.7 0,53 1,12
Atrofia dptica primaria (377.11) 0 1 1 0,00 0,01 0,01
Atrofia dptica hereditaria (377.16) 4 8 12 0,05 0,1 0,08
Papilitis optica (377.31) 23 9 32 0,31 0,12 0,22
Sindrome de vaina (tenddn) de Brown (378.61) 32 22 54 0,44 0,30 0,37
Sindrome de Duane (378.71) 8 10 18 0,11 0,14 0,12
Reaccion pupilar ténica (379.46) 10 3 13 0,14 0,04 0,09
Nistagmus congénito (379.51) 18 25 43 0,25 0,34 0,29
Otras irregularidades del movimiento del ojo (379.59) 3 1 4 0,04 0,01 0,03
Total 528 429 957 7,22 5,85 6,53
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Graficos 6.7.A./6.7.B
Prevalencia de enfermedades raras. Trastornos oculares.

Tasa por 10.000 segun area de salud de residencia (izg.) y segun sexo y grupos de edad (dcha.).

Regién de Murcia, 2015.
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Tabla 6.7.B

Prevalencia de enfermedades raras. Trastornos oculares.
Numero de casos segun enfermedad, sexo y grupos de edad. Regién de Murcia, 2015.

Enfermedad (cédigo CIE9-MC) 1-14 15-29 30-44 45-59 60-74

. . . M 0 0 0 0 2 2 0
Retinopatia exudativa (362.12)
Vv 0 2 1 1 1 1 2
Vasculitis retiniana (362.18) M 0 0 0 6 ! 3 2
' v 0 2 2 4 8 3 1
. . L M 0 36 0 1 1 0 1
Fibroplasia retrocristalina (362.21)
Vv 2 58 1 1 0 0 1
., L M 0 1 0 2 8 26 34
Degeneracion macular cistoide (362.53)
Vv 0 1 1 2 16 30 36
M 0 0 0 2 6 12 6
Distrofia retiniana hereditaria no especificada (362.70)
Vv 0 1 0 3 2 3 4
M 0 0 0 0 0 0 0
Distrofia retiniana en otros trastornos y sindromes sistémicos (362.72)
\% 0 0 0 1 0 0 0
e L M 0 0 0 1 0 0 1
Distrofia vitrorretiniana (362.73)
\% 0 0 0 0 1 0 1
o . ) M 0 0 3 13 20 18 22
Distrofia retiniana pigmentaria (362.74)
\% 0 0 1 10 1" 1" 8
o _ L ) ) M 0 1 6 4 3 1 0
Otras distrofias que implican principalmente la retina sensorial (362.75)
\% 0 3 3 7 4 2 0
Distrofias del epitelio pigmentario retiniano (362.76) M 0 2 0 ! 2 ! 2
Ul : Vv 0 1 0o o0 0 1 0
M 0 0 0 0 0 1 3
Distrofias de la membrana de Bruch (362.77)
Vv 0 0 0 0 0 6 3
. M 0 0 0 1 0 0 0
Parsplanitis (363.21)
Vv 0 1 0 0 0 0 0
M 0 0 0 2 2 1 0
Enfermedad de Harada (363.22)
Vv 0 0 2 1 0 1 0
M 0 0 0 3 0 1 1
Distrofia o atrofia coroidea hereditaria no especificada (363.50)
\% 0 0 0 0 2 1 1
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PREVALENCIA DE ENFERMEDADES RARAS EN LA REGION DE MURCIA 2015

Tabla 6.7.B (Continuacion)

Enfermedad (cédigo CIE9-MC) <1 1-14 15-29 30-44 45-59 60-74 =75 Total

. - M 0 0 0 1 0 0 0 1
Ciclitis heterocromica de Fuchs (364.21)
Vv 0 0 0 2 0 0 0 2
M 0 0 0 4 2 2 0 8
Sindrome de Vogt-Koyanagi (364.24)
Vv 0 2 1 4 0 1 0 8
) ) ) . M 0 0 0 0 0 0 1 1
Atrofia esencial o progresiva del iris (364.51)
\ 0 0 0 1 0 0 1 2
. . M 0 0 0 3 0 0 0 3
Glaucoma de infancia (365.14)
v 0 2 0 1 0 1 0 4
) . . M 0 0 0 0 0 6 3 9
Glaucoma asociado con sindromes sistémicos (365.44)
Vv 0 0 0 1 2 7 4 14
Catarata miotonica (366.43) M 0 0 0 0 0 ! 0 !
' v 0 0 0 0 0 0 0 0
. M 0 0 0 0 1 0 0 1
Ceguera nocturna congénita (368.61)
Vv 0 0 0 1 0 0 0 1
- o M 0 0 0 0 0 0 0 0
Queratitis intersticial difusa (370.52)
Vv 0 0 1 0 0 0 0 1
. o , M 0 0 0 0 0 1 0 1
Degeneraciones periféricas de la cornea (371.48)
Vv 0 0 0 0 0 0 0 0
) ) ey X i M 0 2 0 0 1 0 0 3
Distrofia epitelial juvenil de la cérnea (371.51)
\% 0 0 0 0 0 1 0 1
_— . X M 0 0 0 0 0 0 0 0
Otras distrofias anteriores de la cornea (371.52)
v 0 1 0 1 0 0 0 2
e 5 M 0 0 0 0 0 1 0 1
Distrofia reticular de la cornea (371.54)
v 0 0 0 0 0 0 0 0
. ) M 0 0 0 0 0 0 0 0
Distrofia macular de la cérnea (371.55)
v 0 0 1 1 0 0 0 2
o - i M 0 0 0 0 0 1 1 2
Otras distrofias estromaticas de la cérnea (371.56)
v 0 0 0 0 0 1 0 1
. ) . , M 0 0 0 1 5 40 79 125
Distrofia endotelial de la cérnea (371.57)
Vv 0 0 0 0 4 12 23 39
o ] — M 0 0 0 0 0 0 0 0
Atrofia Optica primaria (377.11)
Vv 0 0 0 0 1 0 0 1
S . M 0 2 0 1 1 0 0 4
Atrofia Optica hereditaria (377.16)
Vv 0 0 3 2 1 1 1 8
e M 0 2 5 5 6 3 2 23
Papilitis 6ptica (377.31)
Vv 0 0 1 1 4 1 2 9
M 0 5 2 8 1" 5 1 32
Sindrome de vaina (tenddn) de Brown (378.61)
Vv 0 5 5 5 2 4 1 22
. M 0 4 2 2 0 0 0 8
Sindrome de Duane (378.71)
v 0 6 1 1 1 1 0 10
" S M 0 0 0 1 6 3 0 10
Reaccion pupilar ténica (379.46)
v 0 0 0 3 0 0 0 3
. - M 0 4 3 3 4 3 1 18
Nistagmus congénito (379.51)
v 0 13 3 1 5 3 0 25
M 0 2 0 1 0 0 0 3
Otras irregularidades del movimiento del ojo (379.59)
Vv 0 1 0 0 0 0 0 1
Total M 0 61 21 66 88 132 160 528
\'} 2 929 27 55 65 92 89 429
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6.9. Otros trastornos del sistema nervioso

Tabla 6.9.A
Prevalencia de enfermedades raras. Otros trastornos del sistema nervioso.
NUmero de casos y tasa por 10.000 habitantes seguin enfermedad y sexo.
Regiéon de Murcia, 2015*.

Numero de casos Tasa por 10.000
Enfermedad (cédigo CIE9-MC) Mujeres  Varones  Total Mujeres  Varones Total
Distrofia simpatica refleja no especificada (337.20) 6 4 10 0,08 0,05 0,07
Distrofia simpatica refleja de miembro superior (337.21) 35 13 48 0,48 0,18 0,33
Distrofia simpatica refleja de miembro inferior (337.22) 17 12 29 0,23 0,16 0,20
Distrofia simpatica refleja de otro sitio especificado (337.29) 3 3 6 0,04 0,04 0,04
Neuromielitis dptica (341.0) 27 14 41 0,37 0,19 0,28
Enfermedad de Schilder (341.1) 7 10 17 0,10 0,14 0,12
Otras enfermedades desmielinizantes del SNC (341.8) 34 20 54 0,46 0,27 0,37
Cataplejia y narcolepsia (347) 3 12 15 0,04 0,16 0,10
Narcolepsia (347.0) 6 1" 17 0,08 0,15 0,12
Narcolepsia sin cataplejia (347.00) 25 22 47 0,34 0,30 0,32
Narcolepsia con cataplejia (347.01) 8 5 13 0,11 0,07 0,09
Narcolepsia en afecciones clasificadas en otro lugar (347.1) 0 1 1 0,00 0,01 0,01
Otros trastornos especificados del nervio trigémino (350.8) 17 7 24 0,23 0,10 0,16
Otros trastornos del nervio facial (351.8) 154 78 232 2,11 1,06 1,58
Neuralgia glosofaringea (352.1) 8 8 16 0,11 0,11 0,11
Pardlisis multiple de nervios craneales (352.6) 8 9 17 0,11 0,12 0,12
Amiotrofia neuralgica (353.5) 5 23 28 0,07 0,31 0,19
Neuropatia periférica hereditaria (356.0) 8 8 16 0,11 0,11 0,11
Atrofia muscular peroneal (356.1) 63 62 125 0,86 0,85 0,85
Neuropatia sensorial hereditaria (356.2) 47 84 131 0,64 1,15 0,89
Enfermedad de Refsum (356.3) 0 1 1 0,00 0,01 0,01
Polineuropatia progresiva idiopatica (356.4) 17 27 44 0,23 0,37 0,30
Otra neuropatia periférica idiopatica especificada (356.8) 36 76 112 0,49 1,04 0,76
Neuropatia periférica hereditaria e idiopatica no especificada (356.9) 198 336 534 2,71 4,58 3,65
Polineuritis infecciosa aguda (357.0) 104 184 288 1,42 2,51 1,97
Polineuropatia en enfermedad vascular de colageno (357.1) 1 4 5 0,01 0,05 0,03
Polineuritis desmielinizante inflamatoria crénica (357.81) 45 64 109 0,62 0,87 0,74
Neuropatia inflamatoria y téxica no especificada (357.9) 1" 10 21 0,15 0,14 0,14
Miastenia grave (358.0 [0-1]) 234 186 420 3,20 2,54 2,87
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Tabla 6.9.A (Continuacion)

Numero de casos Tasa por 10.000
Enfermedad (cédigo CIE9-MC) Mujeres  Varones  Total Mujeres  Varones Total
Sindromes miasténicos en enfermedades clasif. otros concept. (358.1) 10 0 10 0,14 0,00 0,07
Trastornos mioneurales toxicos (358.2) 2 0 2 0,03 0,00 0,01
Sindrome de Lambert-Eaton no especificado (358.30) 4 2 6 0,05 0,03 0,04
Otros trastornos mioneurales especificados (358.8) 3 1" 14 0,04 0,15 0,10
Trastornos mioneurales no especificados (358.9) 17 16 33 0,23 0,22 0,23
Distrofia muscular hereditaria congénita (359.0) 34 38 72 0,46 0,52 0,49
Distrofia muscular progresiva hereditaria (359.1) 120 147 267 1,64 2,00 1,82
Trastornos miotdnicos (359.2) 7 8 15 0,10 0,11 0,10
Distrofia muscular miotonica (359.21) 68 73 141 0,93 1,00 0,96
Miotonia congénita (359.22) 16 24 40 0,22 0,33 0,27
Otro trastorno miotdnico especificado (359.29) 6 4 10 0,08 0,05 0,07
Paralisis periddica (359.3) 6 6 12 0,08 0,08 0,08
Miopatia en enfermedades endocrinas clasif. otros conceptos (359.5) 6 1" 17 0,08 0,15 0,12
Miositis por cuerpos de inclusion (359.71) 7 8 15 0,10 0,11 0,10
Otras miopatias inflamatorias e inmunes, NCOC (359.79) 10 8 18 0,14 0,11 0,12
Total 1.443 1.650 3.093 19,73 22,49 21,11

*Se han excluido los cédigos CIE9-MC 349.8 (Otros trastornos especificados del sistema nervioso), 349.81 (Rinorrea de liquido cefalo-
rraquideo), 349.82 (Encefalopatia toxica), y el 349.89 (Otras alteraciones del sistema nervioso NCOC)

Graficos 6.9.A./6.9.B
Prevalencia de enfermedades raras. Otros trastornos del sistema nervioso.
Tasa por 10.000 segun area de salud de residencia (izg.) y segun sexo y grupos de edad (dcha.).
Regién de Murcia, 2015.
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Tabla 6.9.B
Prevalencia de enfermedades raras. Otros trastornos del sistema nervioso.
NUmero de casos segun enfermedad, sexo y grupos de edad.
Regién de Murcia, 2015.*

Enfermedad (cédigo CIE9-MC) <1 1-14 15-29 30-44 45-59 60-74 =75 Total

e . " M 0 0 3 2 0 6
Distrofia simpatica refleja no especificada (337.20)
0 2 2 0 4
. . . . . 9 17 5 1 35
Distrofia simpatica refleja de miembro superior (337.21)
3 7 2 1 13
4 5 5 2 17
Distrofia simpatica refleja de miembro inferior (337.22)
4 4 3 0 12
o . " " 2 1 0 0 3
Distrofia simpatica refleja de otro sitio especificado (337.29) : 0 5 0 3
o 9 5 3 1 27
Neuromielitis dptica (341.0)
7 4 0 0 14
. 2 1 2 2 7
Enfermedad de Schilder (341.1)
3 3 1 2 10
Lo 10 12 7 2 34
Otras enfermedades desmielinizantes del SNC (341.8)
6 3 0 20
Catapleji lepsia (347) 0 2 0 3
ataplejia y narcolepsia
pefay P 3 3 1 12
) 3 1 1 6
Narcolepsia (347.0)
2 5 1 1"
L . 7 3 3 25
Narcolepsia sin cataplejia (347.00)
5 3 0 22
Narcolepsia con cataplejia (347.01) oo 8
arcolepsia con cataplejia d
P Pl 2 0 o 5
. . i 0 0 0 0
Narcolepsia en afecciones clasificadas en otro lugar (347.1) ! 0 0 !
. L . 8 3 1 17
Otros trastornos especificados del nervio trigémino (350.8) ; , ] .

w
[
S
3
o
=
—
Ul
5

Otros trastornos del nervio facial (351.8)
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24 22 17 78
N Igia glosofari (352.1) 4 2 ! 8
euralgia glosofaringea .
e . 2 2 1 8
AT . 2 1 3 8
Paralisis multiple de nervios craneales (352.6)
1 0 4 9
o o 0 2 0 5
Amiotrofia neuralgica (353.5)
7 6 3 23
. _ 4 1 1 8
Neuropatia periférica hereditaria (356.0) ! : : g
. 1 19 10 8 4 63
Atrofia muscular peroneal (356.1)
1 14 13 8 5 62
. . o 4 7 15 19 47
Neuropatia sensorial hereditaria (356.2)
6 22 29 22 84
0 0 0 0 0
Enfermedad de Refsum (356.3)
0 0 1 0 1
Polineuropati iva idiopatica (356.4) b3
olineuropatia progresiva idiopatica .
P prog P 2 5 9 1" 27
e " 3 7 7 17 36
Otra neuropatia periférica idiopatica especificada (356.8)
6 19 29 21 76
o " 19 40 62 69 198
Neuropatia periférica hereditaria e idiopatica no especificada (356.9)
24 90 115 101 336
. e . 1 31 16 18 20 104
Polineuritis infecciosa aguda (357.0)
1 21 26 4 45 33 184
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Tabla 6.9.B (Continuacion)

Enfermedad (codigo CIE9-MC) <1 1-14 15-29 30-44 45-59 60-74 =75

) ) ) M 0 0 0 0 0 1 1
Polineuropatia en enfermedad vascular de colageno (357.1)
\Y 0 0 0 1 0 3 4
. » Lo . L M 0 3 2 13 13 6 45
Polineuritis desmielinizante inflamatoria crénica (357.81)
v 0 1 3 5 20 21 14 64
. i . . M 0 0 0 0 5 3 11
Neuropatia inflamatoria y téxica no especificada (357.9)
\% 0 0 1 0 3 4 2 10
. . M 0 1 20 46 54 43 70 234
Miastenia grave (358.0 [0-1])
Vv 0 2 3 11 29 74 67 186
, o ) M 0 0 0 1 2 2 5 10
Sindromes miasténicos en enfermedades clasif. otros concept. (358.1)
Vv 0 0 0 0 0 0 0 0
. - M 0 0 0 1 1 0 0 2
Trastornos mioneurales toxicos (358.2)
Vv 0 0 0 0 0 0 0 0
) . M 0 0 1 1 1 1 0 4
Sindrome de Lambert-Eaton no especificado (358.30)
\% 0 1 0 0 0 0 1 2
) - M 0 1 1 0 0 0 1 3
Otros trastornos mioneurales especificados (358.8)
\% 1 2 0 1 1 2 4 1
. " M 0 0 1 4 5 5 2 17
Trastornos mioneurales no especificados (358.9)
\% 0 0 0 3 2 4 7 16
) . L . M 1 9 5 6 7 4 2 34
Distrofia muscular hereditaria congénita (359.0)
\% 0 6 6 12 8 4 2 38
o . . M 0 2 18 30 37 16 17 120
Distrofia muscular progresiva hereditaria (359.1)
Vv 0 20 29 27 39 22 10 147
o M 0 1 0 1 5 0 0 7
Trastornos miotoénicos (359.2)
Vv 0 1 2 1 1 1 2 8
o o M 0 3 N 21 23 8 2 68
Distrofia muscular miotonica (359.21)
Vv 0 3 12 24 23 8 3 73
o » M 0 1 3 7 3 2 0 16
Miotonia congénita (359.22)
\% 0 1 7 9 5 2 0 24
. . . M 0 0 0 3 2 1 0 6
Otro trastorno miotdnico especificado (359.29)
\% 0 1 0 1 1 0 1 4
L M 0 1 1 0 3 0 1 6
Paralisis periddica (359.3)
v 0 0 1 4 1 0 0 6
L . ) M 0 0 0 2 0 2 2 6
Miopatia en enfermedades endocrinas clasif. otros conceptos (359.5)
Vv 0 0 1 2 3 4 1 1
L . . M 0 0 0 3 2 2 0 7
Miositis por cuerpos de inclusion (359.71)
Vv 0 0 0 0 5 2 1 8
L L M 0 1 0 1 2 2 4 10
Otras miopatias inflamatorias e inmunes, NCOC (359.79)
Vv 0 0 1 1 4 2 0 8
Total M 1 51 128 292 357 301 313 1.443
ota
\'} 2 75 130 249 410 444 340 1.650

*Se han excluido los codigos CIE9-MC 349.8 (Otros trastornos especificados del sistema nervioso), 349.81 (Rinorrea de liquido cefalo-
rraquideo), 349.82 (Encefalopatia toxica), y el 349.89 (Otras alteraciones del sistema nervioso NCOC)
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7. Enfermedades del sistema circulatorio

7.2. Enfermedades del corazén

Tabla 7.2.A
Prevalencia de enfermedades raras. Enfermedades del corazon.
NUmero de casos y tasa por 10.000 habitantes seguin enfermedad y sexo. Region de Murcia, 2015.

Numero de casos Tasa por 10.000

Enfermedad (cédigo CIE9-MC) Mujeres  Varones Total Mujeres Varones

Corea reumatica con complicacion cardiaca (392.0) 1 2 3 0,01 0,03 0,02
Hipertension pulmonar primaria (416.0) 125 67 192 1,7 0,91 1,31
Fistula arteriovenosa de los vasos pulmonares (417.0) 5 2 7 0,07 0,03 0,05
Aneurisma de la arteria pulmonar (417.1) 3 4 7 0,04 0,05 0,05
Miocarditis idiopatica (422.91) 4 33 37 0,05 0,45 0,25
Miocarditis toxica (422.93) 2 6 8 0,03 0,08 0,05
Fibrosis endomiocardica (425.0) 1 5 6 0,01 0,07 0,04
Miocardiopatia obstructiva hipertrofica (425.1; 425.11) 251 21 462 3,43 2,88 3,15
Otra miocardiopatia hipertréfica (425.18) 159 224 383 2,17 3,05 2,61
Cardiomiopatia oscura de Africa (425.2) 4 1 5 0,05 0,01 0,03
Fibroelastosis endocardica (425.3) 10 24 34 0,14 0,33 0,23
Otras miocardiopatias primarias (425.4) 1.016 1.934 2.950 13,89 26,36 20,14
Miocardiopatia nutritiva y metabdlica (425.7) 5 10 15 0,07 0,14 0,10
Excitacion auriculo-ventricular anomala (426.7) 281 398 679 3,84 5,43 4,64
Sindrome de Lown-Ganong-Levine (426.81) 5 7 12 0,07 0,10 0,08
Sindrome del intervalo QT prolongado (426.82) 73 42 115 1,00 0,57 0,79
Taquicardia ventricular paroxistica (427.1) 351 768 1.119 4,80 10,47 7,64
Total 2.296 3.738 6.034 31,40 50,96 41,19

Graficos 7.2.A./7.2.B
Prevalencia de enfermedades raras. Enfermedades del corazon.
Tasa por 10.000 segun area de salud de residencia (izg.) y segun sexo y grupos de edad (dcha.).
Regién de Murcia, 2015.
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Tabla 7.2.B
Prevalencia de enfermedades raras. Enfermedades del corazon.
NUmero de casos segun enfermedad, sexo y grupos de edad. Region de Murcia, 2015.

Enfermedad (codigo CIE9-MC) <1 114 15-29 30-44 45-59 60-74 =75
M

o
o
o
o
o
—
—_

Corea reumatica con complicacion cardiaca (392.0)

0 0 0 1 1 0 2
) . L 9 3 8 15 21 69 125
Hipertension pulmonar primaria (416.0)
8 0 9 8 13 29 67
) . 2 0 2 0 1 0 5
Fistula arteriovenosa de los vasos pulmonares (417.0)
0 0 0 1 0 1 2
. . 0 0 0 1 1 1 3
Aneurisma de la arteria pulmonar (417.1)
0 1 0 1 2 0 4
. e 2 2 0 0 0 0 4
Miocarditis idiopatica (422.91)
1 17 6 6 2 1 33
. e 0 0 0 2 0 0 2
Miocarditis toxica (422.93)
0 2 3 1 0 0 6
o o 0 0 0 0 1 0 1
Fibrosis endomiocardica (425.0)
0 0 2 1 1 1 5
’ i . ) . 5 1 8 12 Al 154 251
Miocardiopatia obstructiva hipertréfica (425.1; 425.11)
2 9 16 51 7 61 211
. ) . ) 8 1 7 1" 33 98 159
Otra miocardiopatia hipertréfica (425.18)
13 6 16 47 61 79 224
o . 0 0 0 2 1 1 4
Cardiomiopatia oscura de Africa (425.2)
0 0 1 0 0 1
. . e 1 0 1 1 3 10
Fibroelastosis endocardica (425.3)
7 4 4 5 1 24

. o 34 39 76 137 264 466 1.016
Otras miocardiopatias primarias (425.4)
60 96 198 430 610 539 1.934
o - 0 0 0 3 1 1 5
Miocardiopatia nutritiva y metabolica (425.7)
0 0 1 0 3 6 10

—_
=
w1
o
o
=

o . . . 61 43 26 281
Excitacion auriculo-ventricular anomala (426.7)

19 90 119 105 42 23 398
. 0 0 1 1 2 1 5
Sindrome de Lown-Ganong-Levine (426.81)
0 0 0 1 5 1 7
i . 5 10 13 12 14 19 73
Sindrome del intervalo QT prolongado (426.82)
5 11 5 7 5 9 42
N . . 4 13 24 54 81 175 351
Taquicardia ventricular paroxistica (427.1)
4 19 46 136 306 257 768

81 128 221 312 538 1.015 2.296
119 255 426 801 1.125 1.008 3.738

Total
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7.3. Enfermedad cerebrovascular

Tabla 7.3.A
Prevalencia de enfermedades raras. Enfermedad cerebrovascular.
NUmero de casos y tasa por 10.000 habitantes seguin enfermedad y sexo. Regiéon de Murcia, 2015.

Numero de casos Tasa por 10.000
Enfermedad (cédigo CIE9-MC) Mujeres Varones Total Mujeres Varones
Sindrome de robo de la subclavia (435.2) 13 31 44 0,18 0,42 0,30
Enfermedad de Moyamoya (437.5) 4 2 6 0,05 0,03 0,04
Total 17 33 50 0,23 0,45 0,34

Graficos 7.3.A./7.3.B
Prevalencia de enfermedades raras. Enfermedad cerebrovascular.
Tasa por 10.000 segun area de salud de residencia (izg.) y segun sexo y grupos de edad (dcha.).
Regién de Murcia, 2015.
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Tabla 7.3.B

Prevalencia de enfermedades raras. Enfermedad cerebrovascular.
Numero de casos segin enfermedad, sexo y grupos de edad. Regidon de Murcia, 2015.

Enfermedad (cédigo CIE9-MC) 1-14 15-29 30-44 45-59 60-74

M 0 0 0 1 4 3 13
Sindrome de robo de la subclavia (435.2)

Vv 0 0 0 0 2 12 17 31

M 0 1 0 1 2 0 4
Enfermedad de Moyamoya (437.5)

Vv 0 0 0 1 1 2
- M 0 1 0 2 6 5 17

\' 0 0 0 1 3 12 17 33
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7.4. Enfermedades de las arterias, arteriolas y capilares

Tabla 7.4.A
Prevalencia de enfermedades raras. Enfermedades de las arterias, arteriolas y capilares.
NUmero de casos y tasa por 10.000 habitantes seguin enfermedad y sexo. Region de Murcia, 2015.

Numero de casos Tasa por 10.000
Enfermedad (cédigo CIE9-MC) Mujeres  Varones Total Mujeres Varones Total
Sindrome de Raynaud (443.0) 289 101 390 3,95 1,38 2,66
Tromboangeitis obliterante (enfermedad de Buerger) (443.1) 9 42 51 0,12 0,57 0,35
Eritromelalgia (443.82) 7 3 10 0,10 0,04 0,07
Poliarteritis nodosa (446.0) 43 44 87 0,59 0,60 0,59
Sindrome agudo de nddulo linfatico mucocutaneo febril (446.1) 71 95 166 0,97 1,30 1,13
Angeitis por hipersensibilidad, no especificada (446.20) 1 5 6 0,01 0,07 0,04
Sindrome de Goodpasture (446.21) 5 4 9 0,07 0,05 0,06
Otras angeitis por hipersensibilidad especificadas (446.29) 61 83 144 0,83 1,13 0,98
Granulomatosis de Wegener (446.4) 39 46 85 0,53 0,63 0,58
Arteritis de células gigantes (446.5) 246 119 365 3,36 1,62 2,49
Microangiopatia trombdtica (446.6) 27 8 35 0,37 0,11 0,24
Enfermedad de Takayasu (446.7) 17 7 24 0,23 0,10 0,16
Otros trastornos especificados de arterias y arteriolas (447.8) 38 55 93 0,52 0,75 0,63
Telangiectasia hemorragica hereditaria (448.0) 37 31 68 0,51 0,42 0,46
Total 890 643 1.533 12,17 8,77 10,47

Graficos 7.4.A./7.4.B
Prevalencia de enfermedades raras. Enfermedades de las arterias, arteriolas y capilares.
Tasa por 10.000 segun area de salud de residencia (izg.) y segun sexo y grupos de edad (dcha.).
Regién de Murcia, 2015.

—4— Mujeres Varones
100
90
80
70
60
50
40 i

30 4
¢

20 v

|

15-19-4,
20-24
25-29
30-34
35-39
40-44
45-49
50 - 54
55-59 |
60-64 |
65-69 |
70-74 |
75-79 |
80-84 |
=85 |

0694



PREVALENCIA DE ENFERMEDADES RARAS EN LA REGION DE MURCIA 2015

Tabla 7.4.B.
Prevalencia de enfermedades raras. Enfermedades de las arterias, arteriolas y capilares.
NUmero de casos segun enfermedad, sexo y grupos de edad.
Regién de Murcia, 2015.

Enfermedad (cédigo CIE9-MC) <1 1-14 15-29 30-44 45-59 60-74 =75

Total

M 0 0 20 86 67 56 60 289
Sindrome de Raynaud (443.0)

v 0 1 6 14 24 30 26 101

M 0 0 0 3 3 0 3 9
Tromboangeitis obliterante (enfermedad de Buerger) (443.1)

" 0 1 1 6 16 13 5 42

M 0 0 0 0 0 2 5 7
Eritromelalgia (443.82)

Vv 0 0 0 1 0 0 2 3

M 0 3 4 1 4 12 19 43
Poliarteritis nodosa (446.0)

v 0 3 2 4 12 7 16 44

o ) , M 0 54 8 2 5 1 1 71

Sindrome agudo de nddulo linfatico mucocutaneo febril (446.1)

" 0 77 11 1 4 1 1 95

M 0 0 0 0 0 0 1 1
Angeitis por hipersensibilidad, no especificada (446.20)

" 0 0 0 0 1 3 1 5

M 0 0 0 2 2 1 0 5
Sindrome de Goodpasture (446.21)

v 0 0 0 2 2 0 0 4

M 0 1 8 16 12 15 9 61
Otras angeitis por hipersensibilidad especificadas (446.29)

v 0 1 7 9 18 21 27 83

M 0 0 1 6 11 14 7 39
Granulomatosis de Wegener (446.4)

Vv 0 1 3 7 15 16 4 46

M 0 0 0 5 13 46 182 246
Arteritis de células gigantes (446.5)

v 0 0 0 2 5 25 87 119

M 0 0 5 " 8 0 3 27
Microangiopatia trombética (446.6)

v 0 1 1 1 1 2 2 8

M 0 0 1 3 6 5 2 17
Enfermedad de Takayasu (446.7)

" 0 1 0 2 0 1 3 7

M 0 0 1 6 9 8 14 38
Otros trastornos especificados de arterias y arteriolas (447.8)

Vv 0 0 0 5 11 19 20 55

M 0 2 5 12 10 7 1 37
Telangiectasia hemorragica hereditaria (448.0)

v 0 2 4 9 5 7 4 31

M 0 60 53 153 150 167 307 890
Total

v 0 88 35 63 114 145 198 643

70



. PREVALENCIA DE ENFERMEDADES RARAS EN LA REGION DE MURCIA 2015 .

7.5. Enfermedades de las venas y linfaticas

Tabla 7.5.A
Prevalencia de enfermedades raras. Enfermedades de las venas y linfaticas.
NUmero de casos y tasa por 10.000 habitantes segiin enfermedad y sexo.
Region de Murcia, 2015.

Numero de casos Tasa por 10.000

Enfermedad (cédigo CIE9-MC) Mujeres Varones Total Mujeres Varones

Sindrome de Budd-Chiari (453.0) 20 14 34 0,27 0,19 0,23

Graficos 7.5.A./7.5.B
Prevalencia de enfermedades raras. Enfermedades de las venas y linfaticas.
Tasa por 10.000 segun area de salud de residencia (izg.) y segun sexo y grupos de edad (dcha.).
Region de Murcia, 2015.
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Tabla 7.5.B

Prevalencia de enfermedades raras. Enfermedades de las venas y linfaticas.
Numero de casos segun enfermedad, sexo y grupos de edad.
Regién de Murcia, 2015.

Enfermedad (cédigo CIE9-MC) 15-29 30-44 45-59 60-74 =75

Sindrome de Budd-Chiari (453.0)
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8. Enfermedades del sistema respiratorio

Tabla 8.A
Prevalencia de enfermedades raras del sistema respiratorio.
NUmero de casos y tasa por 10.000 habitantes seguin enfermedad y sexo. Region de Murcia, 2015.

Numero de casos Tasa por 10.000
Enfermedad (codigo CIE9-MC) Mujeres Varones  Total Mujeres  Varones  Total
Pulmon de los granjeros (495.0) 1 2 3 0,01 0,03 0,02
Pulmén de los criadores de péjaros (495.2) 6 10 16 0,08 0,14 0,1
Pulmén de los manipuladores de malta (495.4) 1 0 1 0,01 0,00 0,01
87 Otras alveolitis y neumonitis alérgicas especific. (495.8) 10 8 18 0,14 0,11 0,12
Eﬁfermedades Alveolitis y neumonitis alérgicas no especificadas (495.9) 29 37 66 0,40 0,50 0,45
pulmonares  Neumoconiosis de los trabajadores del carbon (500) 0 32 32 0,00 0,44 0,22
debidas a Asbestosis (501) 1 152 153 0,01 2,07 1,04
:)%fenrae;s Neumoconiosis por otro silice o silicatos (502) 0 122 122 0,00 1,66 0,83
Neumoconiosis por otro polvo inorganico (503) 0 4 4 0,00 0,05 0,03
Neumonopatia por inhalac. de otro tipo de polvo (504) 21 20 41 0,29 0,27 0,28
Neumoconiosis no especificada (505) 0 29 29 0,00 0,40 0,20
Manifestacion pulmonar aguda por radiaciones (508.0) 7 12 19 0,10 0,16 0,13
Fibrosis pulmonar postinflamatoria (515) 270 309 579 3,69 421 3,95
Proteinosis alveolar pulmonar (516.0) 2 1 3 0,03 0,01 0,02
Hemosiderosis pulmonar idiopatica (516.1) 4 3 7 0,05 0,04 0,05
Microlitiasis alveolar pulmonar (516.2) 0 1 1 0,00 0,01 0,01
Neumonia intersticial idiopatica, no especificada (516.30) 37 30 67 0,51 0,41 0,46
Fibrosis pulmonar idiopatica (516.31) 16 20 36 0,22 0,27 0,25
8.8 Otras Neumonitis intersticial inespecifica idiopatica (516.32) 7 3 10 0,10 0,04 0,07
Zzlfet:r;etgades Neumonitis intersticial aguda (516.33) 0 1 1 0,00 0,01 0,01
respiratorio Enf. pulmonar intersticial asociada a bronquiolitis (516.34) 1 1 0,01 0,01 0,01
inferior Neumonia organizada criptégena (516.36) 10 4 14 0,14 0,05 0,10
Linfangioleiomiomatosis (516.4) 1 0 1 0,01 0,00 0,01
Histiocitosis pulmonar de células de Langerhans del adulto (516.5) 3 3 6 0,04 0,04 0,04
Otras neumopatias alveolares y parietoalv. esp. (516.8) 138 135 273 1,89 1,84 1,86
Neumopatia alveolar y parietoalveolar no espec. (516.9) 40 31 71 0,55 0,42 0,48
Neumopatia en esclerosis sistémica (517.2) 3 0 3 0,04 0,00 0,02
Eosinofilia pulmonar (518.3) 87 93 180 1,19 1,27 1,23
Total 695 1.063 1.758 9,50 14,49 12,00

Graficos 8.A./8.B
Prevalencia de enfermedades raras del sistema respiratorio.
Tasa por 10.000 segun area de salud de residencia (izg.) y segun sexo y grupos de edad (dcha.).
Regién de Murcia, 2015.
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Tabla 8.B
Prevalencia de enfermedades raras del sistema respiratorio.
NUmero de casos segun enfermedad, sexo y grupos de edad. Region de Murcia, 2015.

Enfermedad (cédigo CIE9-MC) 1-14 15-29 30-44 45-59 60-74 =75
Pulmén de los granjeros (495.0) I://I g g (1) g (1) g (1) ;
Pulmon de los criadores de pajaros (495.2) '\\;I g g ; ; 1 ; (2) 12
Pulmon de los manipuladores de malta (495.4) '\\;I g g g g g 2) g 3]
Otras alveolitis y neumonitis alérgicas especificadas (495.8) '\\;I g g : (1) g f Z 12
67 Alveolitis y neumonitis alérgicas no especificadas (495.9) '\\;I g g ? g 3 1 Z g ;3
Ezfs:;zdriges Neumoconiosis de los trabajadores del carbon (500) '\\;I g g g (1) 12 1(1) (7) 32
;’;‘;ﬂiﬁ T hestosis (501 '\\;l g g g g g 42 1 o; 1 5;
exemos Neumoconiosis por otro silice o silicatos (502) M 0 0 0 0 0 0 0 0
\ 0 0 0 5 16 35 66 122
Neumoconiosis por otro polvo inorganico (503) '\\;I g g g g g ? ? 2
Neumonopatia por inhalacion de otro tipo de polvo (504) '\\;I g g g g (1) :3 f? ;;
Neumoconiosis no especificada (505) '\\;I g g g 2 (; (; 1? Zg
Manifestacion pulmonar aguda por radiaciones (508.0) '\\;I g g g ; f ‘21 ; 1;
Fibrosis pulmonar postinflamatoria (515) '\\f g g ; :Z ;Z 122 :Zg 32;(718
Proteinosis alveolar pulmonar (516.0) '\\;I g g g g (1) g : f
Hemosiderosis pulmonar idiopatica (516.1) '\\;I g g g g 3 ? :) :
Microlitiasis alveolar pulmonar (516.2) '\\;I g g g g (1) g g ?
Neumonia intersticial idiopatica, no especificada (516.30) '\\;I g g g (1) l 12 fg :(7)
Fibrosis pulmonar idiopatica (516.31) '\\;I g g g g 2 ; 1: ;g
Neumonitis intersticial inespecifica idiopatica (516.32) '\\f g g (1) (1) : ? 1 ;
gﬁi?j;jades Neumonitis intersticial aguda (516.33) '\\;I g g g g g (1) g ?
respiratorio Enf. pulmonar intersticial asociada a bronquiolitis (516.34) M 0 0 0 0 0 ! 0 !
inferior v oo o 0 0 0o o0 1
Neumonia organizada criptdgena (516.36) '\\;I 8 g g (1) 3 ‘31 ? 12
Linfangioleiomiomatosis (516.4) '\\;I g g (1) g g g g (1)
Histiocitosis pulmonar de células de Langerhans del M 0 1 0 1 0 1 0 3
adulto (516.5) v 0 0 0 0 3 0 0 3
Otras neumopatias alveolares y parietoalv. esp. (516.8) '\\f g 17 g 13 ig ‘3% EZ gg
Neumopatia alveolar y parietoalveolar no espec. (516.9) '\\;I g 1 : ; ; :g fi ;1?
Neumopatia en esclerosis sistémica (517.2) '\\;I g g g 3 g (1) g g
Eosinofilia pulmonar (518.3) '\\;I 8 i i :; ;19 §§ ;g g;
Total M 0 5 12 58 97 183 340 695
\ 0 22 15 64 145 335 482 1.063

73



. PREVALENCIA DE ENFERMEDADES RARAS EN LA REGION DE MURCIA 2015 ‘

9. Enfermedades del aparato digestivo

Tabla 9.A
Prevalencia de enfermedades raras del aparato digestivo.
NUmero de casos y tasa por 10.000 habitantes seguin enfermedad y sexo. Region de Murcia, 2015.

Numero de casos Tasa por 10.000

Enfermedad (cédigo CIE9-MC) Mujeres Varones Total | Mujeres Varones Total
Acalasia y cardioespasmo de es6fago (530.0) 427 414 841 5,84 5,64 5,74
9.4 Trastornos del tracto  Gastritis atréfica (535.1) 1 3 4 0,01 0,04 0,03
digestivo superior Gastritis eosinofilica (535.7) 1 1 2 0,01 001 001
Gastritis eosinofilica, sin menc. hemorr. (535.70) 4 2 6 0,05 0,03 0,04
Enteritis regional intestino delgado (555.0) 332 385 717 4,54 5,25 4,89
Enteritis regional intestino grueso (555.1) 156 128 284 2,13 1,74 1,94
Enteritis reg. int. delgado con grueso (555.2) 224 254 478 3,06 3,46 3,26
Enteritis regional sitio no especificado (555.9) 370 308 678 5,06 4,20 4,63
Enterocolitis ulcerativa (cronica) (556.0) 9 10 19 0,12 0,14 0,13
lleocolitis ulcerativa (cronica) (556.1) 8 7 15 0,11 0,10 0,10
3:6 Trastomos del tracto - 5o et ferdinica) (556.2) 34 34 68 046 046 046
igestivo inferior
Proctosigmoiditis ulcerativa (crénica) (556.3) 27 37 64 0,37 0,50 0,44
Pseudopoliposis de colon (556.4) 16 23 39 0,22 0,31 0,27
Colitis ulcerativa colon izg. (cronica) (556.5) 42 32 74 0,57 0,44 0,51
Colitis ulcerativa universal (cronica) (556.6) 87 127 214 1,19 1,73 1,46
Otras colitis ulcerativas (556.8) 27 44 7 0,37 0,60 0,48
Colitis ulcerativa inespecifica (556.9) 447 499 946 6,11 6,80 6,46
9.7 Enf. del tracto biliar ~ Colangitis (576.1) 167 214 381 2,28 2,92 2,60
. Hepatitis autoinmune (571.42) 100 39 139 1,37 0,53 0,95
9.8 Enf. hepatica o
Cirrosis biliar (571.6) 174 36 210 2,38 0,49 1,43
210 I-.Iemor.ragia Sindrome laceracion-hemo. gastroesofagica (530.7) 158 246 404 2,16 3,35 2,76
gastrointestinal
9.11 Gastroenteritisno  Gastroenteritis eosinofilica (558.41) 9 8 17 0,12 0,11 0,12
infecciosa Colitis eosinofilica (558.42) 7 10 17 0,10 0,14 0,12
912 Otros trast. Esprue tropical (579.1) 2 2 4 003 003 003
gastrointest.
Total 2.829 2.863 5.692 38,68 39,03 38,86

Graficos 9.A./9.B
Prevalencia de enfermedades raras del aparato digestivo.
Tasa por 10.000 segun area de salud de residencia (izg.) y segun sexo y grupos de edad (dcha.).
Region de Murcia, 2015.

—— Mujeres Varones

15-19
25-29
30-34 |
35.39 |
40-44 |
45-49 |
50-54 |
5559 |
60-64 |
65-69 |
70-74 |
75-79 |
80-84 |

285-

DRAR



PREVALENCIA DE ENFERMEDADES RARAS EN LA REGION DE MURCIA 2015

Tabla 9.B
Prevalencia de enfermedades raras del aparato digestivo.
NUmero de casos segun enfermedad, sexo y grupos de edad. Region de Murcia, 2015.

Enfermedad (cédigo CIE9-MC) Sexo <1 1-14 15-29 30-44 45-59 60-74 =75 Total

. . i 4 38 93 85 84 123 427
Acalasia y cardioespasmo de es6fago (530.0)

15 28 94 104 97 76 414
0 0 0 0 0 1 1
9.4 Trastornos  Gastritis atrofica (535.1)
del tracto 0 0 0 0 3 3
digestivo 0 0 0 0 1 1
i Gastritis eosinofilica (535.7
superior (535.7) . 0 . . . |
» . . 0 1 1 0 2 4
Gastritis eosinofilica, sin menc. hemorr. (535.70)
0 0 1 1 0 2
N o 49 134 90 36 19 332
Enteritis regional intestino delgado (555.0)
76 141 105 4 19 385

15 39 42
20 31 36
40 85 48
58 116 48

w
N
N
(2}
Ul
(o)}

Enteritis regional intestino grueso (555.1)

w N
N
—_
- N
N —
NN
B~ o

Enteritis reg. int. delgado con grueso (555.2)

—
©
©
N
Ul
S

59 306 778 660 491 533 2.829
Al 335 785 735 540 394 2.863

Total

M 0
v 0
M 0
Vv 0 0
M 0 0
v 0 1
M 0 0
v 0 0
M 0 4
v 0 3
M 0 2
Vv 0 2
M 0 6
Vv 0 5
L » " M 0 7 43 136 99 42 43 370
Enteritis regional sitio no especificado (555.9)
' 0 2 46 102 91 40 27 308
. . i M 0 0 3 0 2 1 3 9
Enterocolitis ulcerativa (cronica) (556.0)
Vv 0 0 1 3 1 2 3 10
lleocolitis ulcerativa (crénica) (556.1) M 0 0 0 3 3 0 2 8
eocolitis ulcerativa (crénica .
9.6 Trastornos v 0 1 1 1 2 1 1 7
del tracto M 0 1 7 8 14 2 2 34
_d|ge§t|vo Proctitis ulcerativa (crénica) (556.2)
inferior v 2 1 1 12 9 6 3 34
o o M 0 0 2 14 10 0 1 27
Proctosigmoiditis ulcerativa (crénica) (556.3)
v 0 1 5 9 12 8 2 37
o M 0 0 0 0 0 3 13 16
Pseudopoliposis de colon (556.4)
2 0 0 0 0 0 8 15 23
B ) o o M 0 1 5 16 9 8 3 b}
Colitis ulcerativa colon izquierdo (crénica) (556.5)
Vv 0 0 5 8 14 4 1 32
- o . M 0 4 17 24 16 15 11 87
Colitis ulcerativa universal (cronica) (556.6)
' 0 7 15 32 40 22 11 127
B ) M 0 0 4 8 10 3 2 27
Otras colitis ulcerativas (556.8)
Vv 0 0 2 11 14 13 4 44
. . " M 0 4 42 143 109 83 66 447
Colitis ulcerativa inespecifica (556.9)
Vv 0 1 35 120 136 132 75 499
M 1 3 2 19 25 36 81 167
3.7 Enf._(_jel Colangitis (576.1)
tracto biliar Voo 6 3 15 47 65 77 214
» . M 0 1 5 19 31 29 15 100
Hepatitis autoinmune (571.42)
9.8 Enf. vV o0 4 2 6 11 10 6 39
hepatica N M 0 1 0 6 Y] 60 65 174
Cirrosis biliar (571.6)
Vv 0 0 1 3 8 8 16 36
9.10 Hemorragia Sindrome de laceracion-hemorragica M 0 17 32 28 21 20 40 158
gastrointestinal  gastroesofagica (530.7) v 0 16 36 77 52 32 33 246
o M 0 1 1 2 2 1 2
911 Gastroenteritis eosinofilica (558.41)
: » v 0 1 0 3 2 2 0
Gastroenteritis - ; - - . B - 7
no infecciosa Colitis eosinofilica (558.42)
v 0 5 0 1 2 1 1 10
M 0 0 0 0 0 1 1 2
912 Qtros Frast. Esprue tropical (579.1)
gastrointestinales Vv 0 0 0 0 0 1 1 2
M 2
v 3
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. PREVALENCIA DE ENFERMEDADES RARAS EN LA REGION DE MURCIA 2015 .

10. Enfermedades del sistema genitourinario

Tabla 10.A
Prevalencia de enfermedades raras del sistema urinario.
NUmero de casos y tasa por 10.000 habitantes seguin enfermedad y sexo. Regién de Murcia, 2015.*

Numero de casos Tasa por 10.000
Enfermedad (cédigo CIE9-MC) Mujeres Varones Total Mujeres  Varones Total
Sindrome nefrético y glomerulonefritis proliferativa (581.0) 3 9 12 0,04 0,12 0,08
Sindrome nefrético y glomerulonefritis membranosa (581.1) 44 86 130 0,60 117 0,89
Sindrome nefrético y glomerulonefritis membrano-proliferativa (581.2) 9 7 16 0,12 0,10 0,11
Sind. nefrético y glomerulonefritis de cambios minimos (581.3) 20 38 58 0,27 0,52 0,40
Sindrome nefrético con otra lesion patol. renal especificada (581.89) 38 47 85 0,52 0,64 0,58
Glomerulonefritis cronica proliferativa (582.0) 25 65 90 0,34 0,89 0,61
Glomerulonefritis crénica membranosa (582.1) 16 39 55 0,22 0,53 0,38
Glomerulonefritis crénica membrano-proliferativa (582.2) 7 16 23 0,10 0,22 0,16
Glomerulonefritis cronica progresiva de evolucion rapida (582.4) 5 6 1" 0,07 0,08 0,08
Glomerulonefritis cronica con otra lesion renal especificada (582.89) 22 30 52 0,30 0,41 0,35
Glomerulonefritis cronica con lesion renal no especificada (582.9) 97 162 259 1,33 2,21 1,77
Nefritis y nefropatia (no aguda ni crénica) proliferativa (583.0) 9 23 32 0,12 0,31 0,22
Nefritis y nefropatia (no aguda ni crénica) membranosa (583.1) 6 16 22 0,08 0,22 0,15
Nefritis/nefropat. (no aguda ni cr.) membrano-proliferativa (583.2) 25 35 60 0,34 0,48 0,41
Nefritis/nefropat. (no aguda ni cr.) progres. evol. rapida (583.4) 9 16 25 0,12 0,22 0,17
Nefritis/nefropat. (no aguda ni cr.) con necrosis corteza (583.6) 0 1 1 0,00 0,01 0,01
Otra nefrit/nefrop. (no aguda ni cr.) y lesion renal especificada (583.89) 78 70 148 1,07 0,95 1,01
Nefritis/nefrop. (no aguda ni cr.) y lesion renal no especificada (583.9) 170 334 504 2,32 4,55 3,44
Osteodistrofia renal (588.0) 6 5 1" 0,08 0,07 0,08
Diabetes insipida nefrogénica (588.1) 15 1" 26 0,21 0,15 0,18
Otra obstruccion ureteral (593.4) 64 68 132 0,88 0,93 0,90
Cistitis intersticial crénica (595.1) 56 17 73 0,77 0,23 0,50
Trigonitis (595.3) 64 13 77 0,88 0,18 0,53
Total 788 1.114 1.902 10,78 15,19 12,98

*Se han excluido los codigos CIE9-MC 581.81 (Sindrome nefrético en otras enfermedades), el 582.81 (Glomerulonefritis crénica en
otras enfermedades), el 583.81 (Nefritis/nefropatia en otras enfermedades) y el 588.81 (Hiperparatiroidismo secundario de origen renal)

Graficos 10.A./10.B
Prevalencia de enfermedades raras del sistema urinario.
Tasa por 10.000 segun area de salud de residencia (izg.) y segun sexo y grupos de edad (dcha.).
Region de Murcia, 2015.
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PREVALENCIA DE ENFERMEDADES RARAS EN LA REGION DE MURCIA 2015

Tabla 10.B
Prevalencia de enfermedades raras del sistema urinario.
NUmero de casos segun enfermedad, sexo y grupos de edad. Region de Murcia, 2015.*

Enfermedad (codigo CIE9-MC) 1-14 15-29 30-44 45-59 60-74 =75

N
N
N
w
S
~N ©
N
o
w
~

. . " L M 0 0 0 1 2 0 0 3
Sindrome nefrético y glomerulonefritis proliferativa (581.0)
v 0 0 2 1 2 3 1 9
. . " M 0 1 4 5 18 12 4 44
Sindrome nefrotico y glomerulonefritis membranosa (581.1)
Vv 0 1 4 13 37 21 10 86
. - . . . M 0 1 2 1 4 1 0 9
Sindrome nefrético y glomerulonefritis membrano-proliferativa (581.2)
v 0 0 2 0 3 2 0
M 0 1 3 6 2 5 3 20
Sind. nefrético y glomerulonefritis de cambios minimos (581.3)
\ 0 5 8 6 5 10 4 38
. - . . M 0 1 1 2 2 10 22 38
Sindrome nefrético con otra lesion patol. renal especificada (581.89)
Vv 0 0 4 7 5 7 24 47
e e M 0 1 1 4 9 6 4 25
Glomerulonefritis cronica proliferativa (582.0)
) 0 1 9 18 14 20 3 65
. M 0 0 0 3 9 2 2 16
Glomerulonefritis crénica membranosa (582.1)
Vv 0 0 3 4 9 18 5 39
e I M 0 0 1 1 4 1 0 7
Glomerulonefritis crénica membrano-proliferativa (582.2)
Vv 0 0 1 1 6 5 3 16
s . - M 0 0 0 1 1 2 1 5
Glomerulonefritis cronica progresiva de evolucion rapida (582.4)
Vv 0 0 0 1 2 1 2
e » " M 0 0 1 2 3 8 8 22
Glomerulonefritis cron. con otra lesion renal especificada (582.89)
v 0 0 1 2 7 6 14 30
L - " M 0 0 1 14 30 24 28 97
Glomerulonefritis cron. con lesion renal no especificada (582.9)
Vv 0 1 6 27 36 59 33 162
. , . i M 0 0 1 5 1 2 0 9
Nefritis y nefropatia (no aguda ni crénica) proliferativa (583.0)
v 0 0 6 6 4 6 1 23
. . - M 0 0 1 0 2 3 0 6
Nefritis y nefropatia (no aguda ni cronica) membranosa (583.1)
Vv 0 0 2 1 8 4 1 16
M 0 4 3 1 1 2 4 25
Nefritis/nefropat. (no aguda ni cr.) membrano-proliferativa (583.2)
v 0 5 4 3 12 9 2 35
M 0 0 1 0 0 4 4 9
Nefritis/nefropat. da ni cr. . evol. rapida (583.4,
efritis/nefropat. (no aguda ni cr.) progres. evol. rapida ( ) v 0 0 1 5 6 P 3 1
” ) ) M 0 0 0 0 0 0 0 0
Nefritis/nefropat. (no aguda ni cr.) con necrosis corteza (583.6)
v 0 0 0 0 0 1 0 1
. . " " M 0 6 7 10 13 20 22 78
Otra nefrit/nefrop. (no aguda ni cr) y lesion renal especificada (583.89)
Vv 0 6 5 11 22 17 70
M 0 12 170
Nefritis/nefrop. (no aguda ni cr) y lesion renal no especificada (583.9)
Vv 0 17 30 54 87 92 54 334
. . M 0 2 1 1 0 2 0 6
Osteodistrofia renal (588.0)
Vv 0 1 1 0 0 1 2 5
. s - M 0 0 0 1 5 7 2 15
Diabetes insipida nefrogénica (588.1)
Vv 0 4 1 0 1 3 2 1
., M 0 2 0 10 26 11 15 64
Otra obstruccion ureteral (593.4)
Vv 0 3 1 7 10 20 27 68
o . M 0 0 0 9 17 21 9 56
Cistitis intersticial cronica (595.1)
Vv 0 0 0 1 2 7 7 17
L M 0 0 6 15 20 12 11 64
Trigonitis (595.3)
v 0 0 0 1 3 2 7 13
M 0 31 56 115 226 184 176 788
Total

<
o

44 91 166 268 323 222 1.114

*Se han excluido los cédigos CIE9-MC 581.81 (Sindrome nefrético en otras enfermedades), el 582.81 (Glomerulonefritis cronica en
otras enfermedades), el 583.81 (Nefritis/nefropatia en otras enfermedades) y el 588.81 (Hiperparatiroidismo secundario de origen renal)
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. PREVALENCIA DE ENFERMEDADES RARAS EN LA REGION DE MURCIA 2015 ‘

12. Enfermedades de la piel y tejido subcutaneo

Tabla 12.A
Prevalencia de enfermedades raras de la piel y tejido subcutaneo.
NuUmero de casos y tasa por 10.000 habitantes seguin enfermedad y sexo. Regién de Murcia, 2015.

Numero de casos Tasa por 10.000
Enfermedad (codigo CIE9-MC) Mujeres Varones  Total | Mujeres Varones Total
Dermatitis herpetiforme (694.0) 27 23 50 0,37 0,31 0,34
Dermatitis pustular subcorneal (694.1) 10 5 15 0,14 0,07 0,10
Dermatitis herpetiforme juvenil (694.2) 2 0 2 0,03 0,00 0,01
Pénfigo (694.4) 24 38 62 0,33 0,52 0,42
Penfigoide (694.5) 38 24 62 0,52 0,33 0,42
Penfigoide ben. membr. muc.-sin implic. ocular (694.60) 6 0 6 0,08 0,00 0,04
lfzéicigr:reis Penfigoide ben. membr. muc.-con implic. ocular (694.61) 3 3 6 0,04 0,04 0,04
inflamatorias de Eritema multiforme (695.1) ) 54 96 0,57 0,74 0,66
la piel Sindrome de Stevens-Johnson (695.13) 14 19 33 0,19 0,26 0,23
Sindrome mixto SSJ- necrolisis epidérmica toxica (695.14) 1 1 2 0,01 0,01 0,01
Necrolisis epidérmica toxica (695.15) 4 2 6 0,05 0,03 0,04
Lupus eritematoso (695.4) 130 40 170 1,78 0,55 1,16
Enfermedad de Ritter (695.81) 5 8 13 0,07 0,1 0,09
Parapsoriasis (696.2) 25 23 48 0,34 0,31 0,33
Pitiriasis rubra pilaris (696.4) 4 5 9 0,05 0,07 0,06
Liquen plano (697.0) 119 78 197 1,63 1,06 1,34
Esclerodermia circunscrita (701.0) 113 94 207 1,55 1,28 1.4
12.4 Otros Queratoderma adquirido (701.1) 459 476 935 6,28 6,49 6,38
trastornos de  Acantosis nigricans adquirida (701.2) 21 18 39 0,29 0,25 0,27
la piel Otras atrofias/hipertrofias de la piel especificadas (701.8) 56 43 99 0,77 0,59 0,68
Enfermedad de Fox-Fordyce (705.82) 1 2 3 0,01 0,03 0,02
Total 1.104 956 2.060 15,10 13,03 14,06

Graficos 12.A./12.B
Prevalencia de enfermedades raras de la piel y tejido subcutaneo.
Tasa por 10.000 segun area de salud de residencia (izg.) y segun sexo y grupos de edad (dcha.).
Region de Murcia, 2015.

—— Mujeres Varones
50
45
40 *
35 /

10 /‘\»/‘/r/

5 =

0 =
o # [e>) < [ < (=2} < (o2} < [ < (2} < (22} < (2] < [Te}
€ I 2 5 78 d S0 T T BB OO~

N

- S n o n o n o n o n o Yol o Yol o
v ~ N N o o < < w w «© o ~ N~ [e)

DRCEN



PREVALENCIA DE ENFERMEDADES RARAS EN LA REGION DE MURCIA 2015

Tabla 12.B
Prevalencia de enfermedades raras de la piel y tejido subcutaneo.
NUmero de casos segun enfermedad, sexo y grupos de edad. Region de Murcia, 2015.

Enfermedad (cédigo CIE9-MC) Sexo <1 1-14 15-29 30-44 45-59 60-74 =75 Total
M 0 2 1 8 8 3 5 27
Dermatitis herpetiforme (694.0)
Vv 0 2 3 8 5 5 0 23
M 0 0 1 2 3 3 1 10
Dermatitis pustular subcorneal (694.1)
v 0 0 1 0 3 1 0 5
M 0 1 0 1 0 0 0 2
Dermatitis herpetiforme juvenil (694.2)
v 0 0 0 0 0 0 0 0
M 0 0 0 5 3 9 7 24
Pénfigo (694.4)
Vv 0 0 1 6 9 7 15 38
M 0 0 1 4 4 7 22 38
Penfigoide (694.5)
v 0 0 0 1 3 4 16 24
Penfigoide benigno de la membrana mucosa- M 0 0 0 0 0 2 4 6
sin implicacion ocular (694.60) v 0 0 0 0 0 0 0 0
Penfigoide benigno de la membrana mucosa- M 0 0 0 1 0 0 2 3
con implicacion ocular (694.61) v 0 0 1 0 0 1 1 3
M 0 6 3 16 7 4 6 42
12.2 Otras Eritema multiforme (695.1)
afecciones v 0 12 7 13 13 5 4 54
inflamatorias de M 0 1 2 5 5 1 0 14
la piel Sindrome de Stevens-Johnson (695.13)
v 0 3 3 5 3 3 2 19
Sindrome mixto sindrome de Stevens-Johnson -~ M 0 0 0 1 0 0 0 1
necrolisis epidérmica toxica (695.14) v 0 0 0 0 0 1 0 1
M 0 0 0 2 0 0 2 4
Necrolisis epidérmica toxica (695.15)
v 0 0 0 1 1 0 0 2
M 0 0 9 43 46 23 9 130
Lupus eritematoso (695.4)
v 0 0 1 2 19 13 5 40
) M 0 5 0 0 0 0 0 5
Enfermedad de Ritter (695.81)
\' 0 8 0 0 0 0 0 8
M 0 1 4 7 8 2 3 25
Parapsoriasis (696.2)
V 0 2 2 4 5 5 5 23
M 0 1 0 1 1 1 0 4
Pitiriasis rubra pilaris (696.4)
\' 0 1 1 0 3 0 0 5
) M 0 1 5 16 37 38 22 119
Liquen plano (697.0)
' 0 3 5 22 27 16 5 78
M 0 2 13 18 23 34 23 113
Esclerodermia circunscrita (701.0)
v 0 3 8 14 26 25 18 94
M 0 3 1" 34 126 153 132 459
Queratoderma adquirido (701.1)
Vv 0 5 18 45 96 180 132 476
12.4 Otros o 3 M 0 3 9 5 3 1 0 21
trastornos de Acantosis nigricans adquirida (701.2)
la piel vV o0 3 3 4 4 1 3 18
Otras atrofias/hipertrofias de la piel M 0 2 8 9 16 12 9 56
especificadas (701.8) v 0 1 6 7 12 10 7 43
M 0 0 0 0 1 0 0 1
Enfermedad de Fox-Fordyce (705.82)
Vv 0 0 0 2 0 0 0 2
. M 0 28 67 178 291 293 247 1.104
ota
v 0 43 60 134 229 277 213 956
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13. Enfermedades del sistema musculoesquelético y del tejido conjuntivo

Tabla 13.A
Prevalencia de enfermedades raras del sistema musculoesquelético y del tejido conjuntivo.
Numero de casos y tasa por 10.000 habitantes seguin enfermedad y sexo.
Regién de Murcia, 2015.

Numero de casos Tasa por 10.000
Enfermedad (cédigo CIE9-MC) Mujeres Varones Total | Mujeres Varones Total
Sindrome de Felty (714.1) 22 10 32 0,30 014 0,22
Artritis reumatoide juvenil poliarti., crénica o no esp. (714.30) 174 88 262 2,38 1,20 1,79
Artritis reumatoide juvenil poliarticular aguda (714.31) 19 11 30 0,26 0,15 0,20
Artritis reum. juv. oligoarticular o pauciarticular (714.32) 24 18 42 0,33 0,25 0,29
13.2 Trastornos o Artritis reumatoide juvenil monoarticular (714.33) 7 10 17 0,10 0,14 0,12
traumaticos de las
articulaciones Pulmén reumatoideo (714.81) 3 5 8 0,04 0,07 0,05
Enf Kaschin-Beck (716.0 [0-9]) 3 5 8 0,04 0,07 0,05
Sinovitis vellonodular (719.2 [0-9]) 95 123 218 1,30 1,68 1,49
Reumatismo palindromico (719.3 [0-9]) 23 14 37 0,31 0,19 0,25
Espondilitis anquilosante (720.0) 177 361 538 2,42 492 3,67
13.3 Espondilosis, Entesopatia vertebral (720.1) 2 3 5 0,03 0,04 0,03
;;?Z:;/‘:geﬂi;f’otros Hiperostosis espinal anquilosante (721.6) 53 52 105 072 071 072
problemas de espalda Qtros sindromes que afectan a la region cervical (723.8) 53 43 9 0,72 0,59 0,66
Lupus eritematoso sistémico (710.0) 641 105 746 8,77 1,43 5,09
Esclerosis sistémica (710.1) 178 27 205 2,43 0,37 1,40
13.7 Lupus Sindrome sicca (710.2) 516 55 571 7,06 0,75 3,90
;r;t:ff:’n:‘;‘;;'::e d'g:“’ Dermatomiositis (710.3) 38 18 56 052 025 038
tejido conectivo Polimiositis (710.4) 31 15 46 0,42 020 0,31
Otras enf. sistémicas del tejido conectivo (710.8) 24 7 31 0,33 0,10 0,21
Enf. sistémica del tejido conectivo no especificada (710.9) 51 13 64 0,70 0,18 0,44
Sindrome mialgico eosinofilico (710.5) 7 0 7 0,10 0,00 0,05
13.8 Ofras Polimialgia reumatica (725) 531 244 775 7,26 3,33 5,29
enfermedades del Tumor de células gigantes de vainas tendinosas (727.02) 39 33 72 0,53 0,45 0,49
tejido conectivo Miositis osificante progresiva (728.11) 5 4 9 0,07 0,05 0,06
Otras fibromatosis (728.79) 17 11 28 0,23 0,15 0,19
Osteitis deformante sin mencion de tumor dseo (731.0) 81 94 175 1.1 1,28 1,19
Osteoartropatia pulmonar hipertréfica (731.2) 2 1 3 0,03 0,01 0,02
Osteocondrosis juvenil vertebral (732.0) 25 14 39 0,34 0,19 0,27
Osteocondrosis juvenil de cadera y pelvis (732.1) 56 132 188 0,77 1,80 1,28
lill‘zrr:;ia;des dseas Osteocondrosis juvenil de extremidad superior (732.3) 16 67 83 0,22 0,91 0,57
y deformidades Osteocondrosis juvenil extrem. inferior salvo pie (732.4) 66 124 190 0,90 1,69 130
musculoesqueléticas
Osteocondrosis juvenil de pie (732.5) 78 93 17 1,07 1,27 117
Osteocondritis disecante (732.7) 54 81 135 0,74 1,10 0,92
Enfermedad de Tietze (733.6) 133 96 229 1,82 1,31 1,56
Algoneurodistrofia (733.7) 37 30 67 0,51 0,41 0,46
Total 3.281  2.007 5.288 44,87 27,36 36,10
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. PREVALENCIA DE ENFERMEDADES RARAS EN LA REGION DE MURCIA 2015 .

Graficos 13.A./13.B
Prevalencia de enfermedades raras del sistema musculoesquelético y del tejido conjuntivo.
Tasa por 10.000 segun area de salud de residencia (izq.) y seguin sexo y grupos de edad (dcha.).
Regién de Murcia, 2015.
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Tabla 13.B
Prevalencia de enfermedades raras del sistema musculoesquelético y del tejido conjuntivo.
NUmero de casos segun enfermedad, sexo y grupos de edad.
Regién de Murcia, 2015.

Enfermedad (cédigo CIE9-MC) Sexo <1 1-14 15-29 30-44 45-59 60-74 =75 Total

M 0 0 3 1 8 8 2 22
Sindrome de Felty (714.1)
' 0 1 1 2 3 3 0 10
Artritis reumatoide juvenil poliarticular, cronica o no M0 4 43 29 23 24 8 174
especificada (714.30) v 0 30 21 15 1 8 3 88
" o M 0 6 9 3 1 0 0 19
Artritis reumatoide juvenil poliarticular aguda (714.31)
Vv 0 3 6 2 0 0 0 1"
. . . X - M 0 18 5 0 0 0 1 24
Artritis reum. juv. oligoarticular o pauciarticular (714.32)
v 0 1" 5 0 2 0 0 18
» o . M 0 5 2 0 0 0 0 7
13.2 Trastornos no  Artritis reumatoide juvenil monoarticular (714.33) v 0 g 5 0 0 0 0 10
traumaticos de las T . . . . ) . .
articulaciones Pulmén reumatoideo (714.81)
Vv 0 0 0 1 2 2 0 5
. M 0 0 0 1 0 1 1 3
Enf Kaschin-Beck (716.0 [0-9])
vV 0 1 0 0 1 1 2 5
o M 0 3 12 16 27 26 1 95
Sinovitis vellonodular (719.2 [0-9])
Vv 0 4 8 45 40 22 4 123
. o M 0 0 0 7 6 7 3 23
Reumatismo palindrémico (719.3 [0-9])
vV 0 0 0 4 6 3 1 14
. ) M 0 1 4 64 58 38 12 177
Espondilitis anquilosante (720.0)
Vv 0 0 1" 77 130 104 39 361
) M 0 0 0 0 0 0 2 2
o Entesopatia vertebral (720.1)
13.3 Espondilosis, Vv 0 0 0 1 2 0 0 3
trastorno del disco M 0 0 0 0 1 10 4 53
intervertebral, Hiperostosis espinal anquilosante (721.6)
otros problemas de v o0 0 0 0 5 829 52
espalda ) L M 0 0 2 6 18 19 8 53
Otros sindromes que afectan a la region cervical (723.8)
Vv 0 0 2 7 13 12 9 43
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Tabla 13.B (Continuacion)

Enfermedad (cédigo CIE9-MC) Sexo <1 1-14 15-29 30-44 45-59 60-74 =75 Total

. L. M 0 3 40 223 217 17 4 641
Lupus eritematoso sistémico (710.0)
\' 1 1 8 26 41 17 1 105
o M 0 1 7 24 46 54 46 178
Esclerosis sistémica (710.1)
v 0 2 0 4 9 6 6 27
. M 0 0 3 37 103 187 186 516
Sindrome sicca (710.2)
13.7 Lupus Vv 0 1 2 8 10 12 22 55
e_fit?m?tOSO o M 0 0 3 6 8 12 9 38
sistémico y Dermatomiositis (710.3)
enfermedades del v 0 1 5 3 5 2 2 18
tejido conectivo L M 0 0 0 7 5 10 9 31
Polimiositis (710.4)
Vv 0 0 0 2 5 6 2 15
o ) ) M 0 0 2 6 6 4 6 24
Otras enf. sistémicas del tejido conectivo (710.8)
v 0 0 0 2 4 1 0 7
. . . » M 0 2 3 1 15 12 8 51
Enf sistémica del tejido conectivo no especificada (710.9)
\' 0 1 0 1 5 1 5 13
) o o M 0 0 0 1 1 4 1 7
Sindrome mialgico eosinofilico (710.5)
\' 0 0 0 0 0 0 0 0
L . M 0 0 0 6 18 87 420 531
Polimialgia reumatica (725)
\' 0 0 0 1 7 39 197 244
13.8 Otras _ _ _ M 0 1 2 9 12 12 3 39
enfermedades del  Tumor de células gigantes de vainas tendinosas (727.02)
tejido conectivo v o0 0 0 13 16 4 0 33
o . M 0 0 0 0 5 0 0 5
Miositis osificante progresiva (728.11)
vV 0 0 0 0 2 2 0 4
] ) M 0 3 1 7 3 2 1 17
Otras fibromatosis (728.79)
\' 0 0 1 3 2 3 2 1"
B ) 5 ) M 0 0 0 2 12 19 48 81
Osteitis deformante sin mencion de tumor dseo (731.0)
Vv 0 0 1 1 8 41 43 94
. . . M 0 0 0 0 1 1 0 2
Osteoartropatia pulmonar hipertréfica (731.2)
Vv 0 0 0 0 0 1 0 1
o M 0 0 7 3 6 27 25
Osteocondrosis juvenil vertebral (732.0)
Vv 0 0 5 2 5 2 0 14
L . M 0 12 22 12 5 3 2 56
Osteocondrosis juvenil de cadera y pelvis (732.1)
Vv 0 36 42 22 24 8 0 132
13.9 Otras o drosis il de extremidad for (732.3) M 0 5 5 4 2 0 0 16
steocondrosis juvenil de extremidad superior .
enfermedades ' & vV 0 18 35 5 9 0 0 67
(oeas y M 0 12 23 9 10 9 3 66
deformidades . Osteocondrosis juvenil de extrem. inferior salvo pie (732.4)
musculoesqueléticas \' 0 9 53 28 24 10 0 124
S M 0 2 12 15 21 25 3 78
Osteocondrosis juvenil de pie (732.5)
Vv 0 1 14 36 24 15 3 93
- M 0 0 9 9 14 14 8 54
Osteocondritis disecante (732.7)
v 0 0 20 30 24 6 1 81
. M 0 0 8 18 43 4 18 133
Enfermedad de Tietze (733.6)
\' 0 0 8 16 44 24 4 96
o M 0 0 1 4 11 13 8 37
Algoneurodistrofia (733.7)
\' 0 0 1 8 13 8 0 30
Total M 0 121 228 540 707 768 917 3.281
otal
v 1 128 251 365 496 381 385 2.007
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14. Anomalias congénitas

14.1. Anomalias congénitas cardiacas y circulatorias

Tabla 14.1.A
Prevalencia de enfermedades raras. Anomalias congénitas cardiacas y circulatorias.
NuUmero de casos y tasa por 10.000 habitantes segun enfermedad y sexo. Regién de Murcia, 2015.

Numero de casos Tasa por 10.000

Enfermedad (cédigo CIE9-MC) Mujeres  Varones Total Mujeres  Varones

Tronco arterioso comun (745.0) 4 3 7 0,05 0,04 0,05
Transposicion de grandes vasos (745.1) 1 2 3 0,01 0,03 0,02
Transposicion completa de grandes vasos (745.10) 21 27 48 0,29 0,37 0,33
Ventriculo derecho de doble salida (745.11) 3 0 3 0,04 0,00 0,02
Transposicion corregida de grandes vasos (745.12) 2 2 4 0,03 0,03 0,03
Otra transposicion de grandes vasos (745.19) 0 1 1 0,00 0,01 0,01
Tetralogia de Fallot (745.2) 54 55 109 0,74 0,75 0,74
Ventriculo comtn (745.3) 5 2 7 0,07 0,03 0,05
Defecto de tabique ventricular (745.4) 205 216 421 2,80 2,94 2,87
Defecto de los cojinetes endocardicos de tipo no especific. (745.60) 2 2 4 0,03 0,03 0,03
Defecto ostium primum (745.61) 13 5 18 0,18 0,07 0,12
Otros defectos de los cojinetes endocardicos NCOC (745.69) 16 1 27 0,22 0,15 0,18
Otras anomalias del cierre septal (745.8) 5 3 8 0,07 0,04 0,05
Defecto del cierre de tabique no especificado (745.9) 3 6 9 0,04 0,08 0,06
Anomalia de la vélvula pulmonar no especificada (746.00) 5 2 7 0,07 0,03 0,05
Atresia, congénita (746.01) 1 1 2 0,01 0,01 0,01
Estenosis congénita (746.02) 32 31 63 0,44 0,42 0,43
Otras anomalias de la vélvula pulmonar NCOC (746.09) 0 2 2 0,00 0,03 0,01
Atresia y estenosis tricuspideas congénitas (746.1) 7 6 13 0,10 0,08 0,09
Anomalia de Ebstein (746.2) 17 13 30 0,23 0,18 0,20
Estenosis congénita de la valvula adrtica (746.3) 12 25 37 0,16 0,34 0,25
Insuficiencia congénita de la valvula adrtica (746.4) 44 140 184 0,60 1,91 1,26
Estenosis mitral congénita (746.5) 0 2 2 0,00 0,03 0,01
Insuficiencia mitral congénita (746.6) 5 8 0,04 0,07 0,05
Estenosis subadrtica congénita (746.81) 16 9 25 0,22 0,12 0,17
Corazon triauricular (746.82) 0 4 0,05 0,00 0,03
Estenosis infundibular pulmonar (746.83) 3 3 6 0,04 0,04 0,04
Anomalias obstructivas del corazon NCOC (746.84) 2 2 4 0,03 0,03 0,03
Anomalia de arteria coronaria (746.85) 63 150 213 0,86 2,04 1,45
Bloqueo cardiaco congénito (746.86) 6 1" 17 0,08 0,15 0,12
Malposicion cardiaca y del 4pex cardiaco (746.87) 7 9 16 0,10 0,12 0,11
Otras anomalias cardiacas congénitas NCOC (746.89) 147 325 472 2,01 4,43 3,22
Anomalia cardiaca congénita no especificada (746.9) 83 112 195 1,13 1,53 1,33
Conducto arterioso abierto (747.0) 268 263 531 3,66 3,59 3,62
Coartacion de aorta (preductal) (postductal) (747.10) 32 62 94 0,44 0,85 0,64
Interrupcion del arco adrtico (747.11) 0 2 2 0,00 0,03 0,01
Anomalia congénita de aorta no especificada (747.20) 1 2 3 0,01 0,03 0,02
Anomalias del arco aodrtico (747.21) 5 9 14 0,07 0,12 0,10
Atresia y estenosis de aorta (747.22) 16 31 47 0,22 0,42 0,32
Otras anomalias congénitas de aorta NCOC (747.29) 40 50 90 0,55 0,68 0,61
Anomalias de la arteria pulmonar (747.3) 69 63 132 0,94 0,86 0,90
Coartacion y atresia de la arteria pulmonar (747.31) 1" 15 26 0,15 0,20 0,18
Malformacion arteriovenosa pulmonar (747.32) 3 1 4 0,04 0,01 0,03
Otras anomalias de la art. pulmonar y de la circulacion pulmonar (747.39) 3 0 3 0,04 0,00 0,02
Anomalia de grandes venas no especificada (747.40) 6 10 16 0,08 0,14 0,11
Conexion andmala total de venas pulmonares (747.41) 11 4 15 0,15 0,05 0,10
Conexion anoémala parcial de venas pulmonares (747.42) 1 1 2 0,01 0,01 0,01
Otras anomalias de grandes venas (747.49) 12 14 26 0,16 0,19 0,18
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Tabla 14.1.A (Continuacion)

Numero de casos Tasa por 10.000
Enfermedad (cédigo CIE9-MC) Mujeres  Varones Total Mujeres  Varones Total
Anomalia del sistema vascular periférico, sitio no especific. (747.60) 33 29 62 0,45 0,40 0,42
Anomalia de los vasos gastrointestinales (747.61) 9 12 21 0,12 0,16 0,14
Anomalia de los vasos renales (747.62) 7 5 12 0,10 0,07 0,08
Anomalia de los vasos de miembros superiores (747.63) 13 15 28 0,18 0,20 0,19
Anomalia de los vasos de miembros inferiores (747.64) 29 20 49 0,40 0,27 0,33
Anomalia de otros sitios espec. del sist. vascular periférico (747.69) 31 4 72 0,42 0,56 0,49
Anomalias del sistema cerebrovascular (747.81) 243 243 486 3,32 3,31 3,32
Anomalia de los vasos espinales (747.82) 5 1" 16 0,07 0,15 0,11
Circulacion fetal persistente (747.83) 32 54 86 0,44 0,74 0,59
Otras anomalias circulatorias NCOC (747.89) 5 6 1 0,07 0,08 0,08
Otras anomalias del aparato circulatorio no especificadas (747.9) 2 2 4 0,03 0,03 0,03
Total 1.673 2.148 3.821 22,88 29,28 26,08

Gréficos 14.1.A./14.1.B
Prevalencia de enfermedades raras. Anomalias congénitas cardiacas y circulatorias.
Tasa por 10.000 segun area de salud de residencia (izg.) y segun sexo y grupos de edad (dcha.).
Regién de Murcia, 2015.
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Tabla 14.1.B

Prevalencia de enfermedades raras. Anomalias congénitas cardiacas y circulatorias.
NUmero de casos segin enfermedad, sexo y grupos de edad. Region de Murcia, 2015.

Enfermedad (cédigo CIE9-MC) <1 114 15-29 30-44 45-59 60-74 =75

Tronco arterioso comdn (745.0) ’\\;I g 2 (1) g g g (1) :
Transposicion de grandes vasos (745.1) ’\\;I g ; g g g g g ;
Transposicion completa de grandes vasos (745.10) ’\\;I (1] 12 3 ; :] g g ;;
Ventriculo derecho de doble salida (745.11) h\f g g g 3 g g g (?;
Transposicion corregida de grandes vasos (745.12) ’\\f g ? 1 g g :) g ;
Otra transposicion de grandes vasos (745.19) '\\;I g g g g g g ? (1)
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Tabla 14.1.B (Continuacion)

Enfermedad (cédigo CIE9-MC) 15-29 30-44 45-59 60-74 =75

M 1 1 1 4
Tetralogia de Fallot (745.2) 22 1§ 1? : 0 :5
Ventriculo comtn (745.3) f 1 3 g :

135 26 15 10 205

Defecto de tabique ventricular (745.4) 216

—
—
S
[e<]
N
(Sl
.
.
—
N

Defecto de los cojinetes endocardicos de tipo no especific. (745.60) g v v ;
. . 3 13

Defecto ostium primum (745.61) ; 5
. _ 4 16

Otros defectos de los cojinetes endocardicos NCOC (745.69) 5 1
. . 2 5

Otras anomalias del cierre septal (745.8) 0 3
. . " 1 3

Defecto del cierre de tabique no especificado (745.9) 3 6
Anomalia de la valvula pulmonar no especificada (746.00) 3 g
) - 0 1
Atresia, congénita (746.01) 1 1
21 32

Estenosis congénita (746.02)

O - U Wb OOODOPR~RNOODO === 00N~ —= 0 —
OO ON W WNOOOW—= 0O = 00 —= 0 —= = NNONO
—_ W = ON OO —= 0O = WoOOOODOODO - N—- 000 OO U OO &

O O OO O NO - O0ODO0ODO0OO == NOO—= 000000000 —=—= 0 00O NOOOOWU OO o —
w

1
Vv 1
M 0
Y 0
M 9
Vv 1
M 0 2
Vv 0 1
M 0 0
Y 0 2
M 0 3
Vv 0 0
M 0 1
Vv 1 1
M 0 1
\% 0 0
M 0 0
Vv 0 0
M 0 0
Vv 0 0
M 1 4
v 2 16 5
Otras anomalias de la valvula pulmonar NCOC (746.09) M 0 0 0 0
Vv 0 1 0 2
) o - M 0 4 3 7
Atresia y estenosis tricuspideas congénitas (746.1) v 0 1 3 6
. . M 0 6 1 17
Anomalia de Ebstein (746.2) v 0 4 3 13
) - . - M 0 3 1 12
Estenosis congénita de la vélvula adrtica (746.3) v 0 6 7 25
L - . - M 0 3 4 1 1 44
Insuficiencia congénita de la valvula adrtica (746.4) v 0 9 12 25 58 35 140
- - M 0 0 0 0 0 0 0
Estenosis mitral congénita (746.5) v 0 1 0 0 1 0 ;
P - M 0 2 1 0 0 0 3
Insuficiencia mitral congénita (746.6) v 0 ; 0 1 ; 0 5
) o - M 0 0 1 3 7 4 16
Estenosis subadrtica congénita (746.81) v 0 0 4 1 ) ) 9
P M 0 0 0 0 0 2 4
Corazon triauricular (746.82) v 0 0 0 0 0 0 0
. . M 0 1 0 1 1 0 3
Estenosis infundibular pulmonar (746.83) v 0 ; 1 0 0 0 3
. . i M 0 1 0 1 0 0 2
Anomalias obstructivas del corazon NCOC (746.84) v 0 ) 0 0 0 0 7
, . . M 1 3 0 5 13 21 20 63
Anomalia de arteria coronaria (746.85) v 0 6 3 14 23 5 3 150
, - M 0 1 1 2 1 1 0 6
Blogueo cardiaco congénito (746.86) v 0 3 ; ; ; 1 1 1
. . . . M 0 3 1 2 1 0 0 7
Malposicion cardiaca y del apex cardiaco (746.87) v 0 0 0 1 1 6 1 9
. . - M 1 29 1" 29 40 26 1 147
Otras anomalias cardiacas congénitas NCOC (746.89) v 1 39 33 99 78 53 17 325
. . - . M 1 40 14 18 7 1 2 83
Anomalia cardiaca congénita no especificada (746.9) v ; 54 29 13 6 5 3 112
. ) M 13 226 20 6 1 2 0 268
Conducto arterioso abierto (747.0) v " 231 14 4 1 0 ; 263
., M 1 15 8 5 1 1 1 32
Coartacion de aorta (preductal) (postductal) (747.10) v 0 28 15 1 6 1 1 62
L - M 0 0 0 0 0 0 0 0
Interrupcion del arco adrtico (747.11) v 1 0 1 0 0 0 0 ;
. - " M 0 1 0 0 0 0 0 1
Anomalia congénita de aorta no especificada (747.20) v 0 0 1 0 1 0 0 )
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Tabla 14.1.B (Continuacion)

Enfermedad (codigo CIE9-MC) <1 114 15-29 30-44 45-59 60-74 =75

Anomalias del arco adrtico (747.21) ’\\;I g ; (ZJ ? (1] (3] g 3
Atresia y estenosis de aorta (747.22) ’\\;I g g (3) ? g Z 12 ;?
Otras anomalias congénitas de aorta NCOC (747.29) ’\\:I (1) ; (1) ; ; 1: ;Z) :g
Anomalias de la arteria pulmonar (747.3) ’\\;I g :g (3) Z ? (2) f 6633
Coartacion y atresia de la arteria pulmonar (747.31) ’\\;I Z ‘71 1 (1J (1) g g :;
Malformacion arteriovenosa pulmonar (747.32) ’\\;I (1) g g g 1 :J g ?
Otras anomalias de la art. pulmonar y de la circul. pulmonar (747.39) ’\\;I :} :] g g :] g g 3
Anomalia de grandes venas no especificada (747.40) ’\\;I g 2 (3] g ; ? (2) 18
Conexion anémala total de venas pulmonares (747.41) ’\\:I :) ;1 1 f (1) :) :) 11
Conexion andmala parcial de venas pulmonares (747.42) ’\\;I g :) g (1] g g g }
Otras anomalias de grandes venas (747.49) ’\\;I g 2 ; ‘1‘ ; g f :i
Anomalia del sistema vascular periférico, sitio no especific. (747.60) ’\\;I ; 12 z ? ; : f ;;
Anomalia de los vasos gastrointestinales (747.61) ’\\;I g 1 f] ;‘ (3] 2 g 13
Anomalia de los vasos renales (747.62) ’\\;I g g (2] 1 ? g 8 ;
Anomalia de los vasos de miembros superiores (747.63) ’\\:I g ; i g : ‘2‘ g :?E:
Anomalia de los vasos de miembros inferiores (747.64) ’\\;I g 171 g g ? ; i ;g
Anomalia de otros sitios espec. del sist. vascular periférico (747.69) ’\\;I g 1; ; g g 12 f i:
Anomalias del sistema cerebrovascular (747.81) ’\\;I g 1; ;Z g;l ;i ;Z ;; ;g
Anomalia de los vasos espinales (747.82) ’\\;I g g f (ZJ ; ; ; 1?
Circulacion fetal persistente (747.83) ’\\;I i 22 g 8 g g g ;21
Otras anomalias circulatorias NCOC (747.89) ’\\;I g g g ? : : ? 2
Otras anomalias del aparato circulatorio no especificadas (747.9) ’\\;I g f) 0 g g (1] (1) ;
Total M 40 690 174 256 226 152 135 1.673

Vv 41 777 246 294 348 293 149  2.148

14.2. Anomalias congénitas digestivas
Tabla 14.2.A

Prevalencia de enfermedades raras. Anomalias congénitas digestivas.
NUmero de casos y tasa por 10.000 habitantes seguin enfermedad y sexo. Region de Murcia, 2015.*

Numero de casos Tasa por 10.000
Enfermedad (codigo CIE9-MC) Mujeres  Varones Total Mujeres  Varones Total
Anomalia de la lengua no especificada (750.10) 2 4 6 0,03 0,05 0,04
Aglosia (750.11) 2 0 2 0,03 0,00 0,01
Adherencias congénitas de la lengua (750.12) 2 4 6 0,03 0,05 0,04
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Tabla 14.2.A (Continuacion)

Numero de casos Tasa por 10.000
Enfermedad (cédigo CIE9-MC) Mujeres  Varones Total Mujeres  Varones Total
Macroglosia congénita (750.15) 5 7 12 0,07 0,10 0,08
Otras anomalias de la lengua NCOC (750.19) 2 6 8 0,03 0,08 0,05
Otras anomalias especificadas de boca y faringe (750.2) 0 1 1 0,00 0,01 0,01
Ausencia de glandula salival (750.21) 1 1 2 0,01 0,01 0,01
Fistula de glandula salival congénita (750.24) 1 0 1 0,01 0,00 0,01
Otras anomalias especificas de boca (750.26) 35 27 62 0,48 0,37 0,42
Otras anomalias especificadas de faringe (750.29) 2 1 3 0,03 0,01 0,02
Fistula traqueoesofagica con atresia y estenosis esofagicas (750.3) 68 108 176 0,93 1,47 1,20
Otras anomalias especificadas del eséfago (750.4) 28 24 52 0,38 0,33 0,35
Estenosis pildrica hipertrofica congénita (750.5) 29 134 163 0,40 1,83 1.1
Hernia hiatal congénita (750.6) 5 6 " 0,07 0,08 0,08
Otras anomalias especificadas del estomago (750.7) 1 6 7 0,01 0,08 0,05
Otras anomalias especificadas del tracto digestivo superior (750.8) 2 1 3 0,03 0,01 0,02
Anomalia del tracto digestivo superior no especificada (750.9) 7 21 28 0,10 0,29 0,19
Diverticulo de Meckel (751.0) 78 161 239 1,07 2,19 1,63
Atresia y estenosis del intestino delgado (751.1) 16 1" 27 0,22 0,15 0,18
Atresia y estenosis de intestino grueso, recto y canal anal (751.2) 21 23 44 0,29 0,31 0,30
Enfermedad de Hirschsprung y otros trast. funcion. cong. colon (751.3) 20 44 64 0,27 0,60 0,44
Anomalias de fijacion intestinal (751.4) 35 45 80 0,48 0,61 0,55
Otras anomalias del intestino (751.5) 191 169 360 2,61 2,30 2,46
Anomalia no especif. de vesicula biliar, vias biliares e higado (751.60) 7 8 15 0,10 0,1 0,10
Atresia biliar (751.61) 8 1 19 0,11 0,15 0,13
Enfermedad quistica congénita de higado (751.62) 17 6 23 0,23 0,08 0,16
Otras anomalias de vesicula biliar, vias biliares e higado (751.69) 89 48 137 1,22 0,65 0,94
Anomalias pancreéticas (751.7) 36 34 70 0,49 0,46 0,48
Otras anomalias especificadas del aparato digestivo (751.8) 7 2 9 0,10 0,03 0,06
Anomalia del aparato digestivo no especificada (751.9) 3 4 7 0,04 0,05 0,05
Total 720 917 1.637 9,85 12,50 11,18

*Se ha excluido el cédigo CIE9-MC 750.0 (Anquiloglosia)

Graficos 14.2.A./14.2.B
Prevalencia de enfermedades raras. Anomalias congénitas digestivas.
Tasa por 10.000 segun area de salud de residencia (izg.) y segun sexo y grupos de edad (dcha.).
Region de Murcia, 2015.
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Tabla 14.2.B
Prevalencia de enfermedades raras. Anomalias congénitas digestivas.
NUmero de casos segun enfermedad, sexo y grupos de edad. Region de Murcia, 2015.*

Enfermedad (cédigo CIE9-MC) <1 1-14 15-29 30-44 45-59 60-74 =75
Anomalia de la lengua no especificada (750.10) L v L 2 v L v v 2
v 0 2 0 0 1 1 0 4
Aglosia (750.11) Moo o0 0o 0 2 0 0 2
v 0 0 0 0 0 0 0 0
Adherencias congénitas de la lengua (750.12) M 0 2 0 0 0 0 0 2
Y 0 4 0 0 0 0 0 4
Macroglosia congénita (750.15) M 0 4 0 ! 0 0 0 5
Vv 0 4 0 1 1 1 0 7
Otras anomalias de la lengua NCOC (750.19) M 0 1 0 1 0 0 0 2
v 0 3 0 1 0 1 1 6
Otras anomalias especificadas de boca y faringe (750.2) M 0 0 0 0 0 0 0 0
Y 0 0 1 0 0 0 0 1
Ausencia de glandula salival (750.21) M 0 0 0 1 0 0 0 1
v 0 0 0 0 0 1 0 1
Fistula de glandula salival congénita (750.24) M 0 0 0 1 0 0 0 1
Y 0 0 0 0 0 0 0 0
Otras anomalias especificas de boca (750.26) M 0 28 3 ! 2 ! 0 35
Vv 0 1" 7 4 4 1 0 27
Otras anomalias especificadas de faringe (750.29) M 0 1 1 0 0 0 0 2
v 0 0 0 0 0 0 1 1
Fistula traqueoesofégica con atresia y estenosis esofagicas (750.3) i [ A v 2 [E 12 2 &
Y 3 9 4 8 25 25 34 108
Otras anomalias especificadas del eséfago (750.4) M 0 0 0 2 1 7 18 28
Y 0 1 0 0 3 6 14 24
Estenosis pildrica hipertrofica congénita (750.5) i . - b v [ v v 2
v 7 125 1 1 0 0 0 134
Hernia hiatal congénita (750.6) M 0 2 1 0 0 0 2 5
v 0 0 1 1 0 3 1 6
Otras anomalias especificadas del estomago (750.7) M 0 0 1 0 0 0 0 1
Y 0 2 0 2 2 0 0 6
Otras anomalias especificadas del tracto digestivo superior (750.8) M 0 0 0 ! 0 0 ! 2
v 0 1 0 0 0 0 0 1
Anomalia del tracto digestivo superior no especificada (750.9) M 0 2 3 2 0 0 0 7
v 0 4 3 4 3 5 2 21
Diverticulo de Meckel (751.0) M 0 7 13 16 18 10 14 8
Y 2 31 28 24 25 27 24 161
Atresia y estenosis del intestino delgado (751.1) M 2 10 0 3 0 0 1 16
v 1 10 0 0 0 0 0 "
Atresia y estenosis de intestino grueso, recto y canal anal (751.2) M 0 1 4 0 ! 2 3 21
v 0 18 0 2 1 2 0 23
. n M 1 15 1 0 0 0 3 20

Enf dad de Hirsch tros trast. f b . colon (751.3

nfermedad de Hirschsprung y otros trast. funcion. cong. colon ( ) v 0 33 8 5 0 0 ] 0
Anomalias de fijacion intestinal (751.4) M 0 9 4 6 3 6 7 35
v 0 7 1 4 5 10 18 45
Otras anomalias del intestino (751.5) M 4 13 9 33 30 42 60 191
Y 2 24 7 23 22 24 67 169
Anomalia no especif. de vesicula biliar, vias biliares e higado (751.60) M 0 0 ! 3 ! ! ! /
Y 0 0 0 0 2 4 2 8
Atresia biliar (751.61) M 1 3 3 0 0 0 1 8
v 1 6 2 1 1 0 0 1"
Enfermedad quistica congénita de higado (751.62) M 0 ! 0 > ! > > 1
v 0 1 0 0 1 2 2 6
Otras anomalias de vesicula biliar, vias biliares e higado (751.69) M 0 8 6 18 14 14 29 89
Y 0 7 2 4 12 8 15 48
Anomalias pancreaticas (751.7) M 0 0 2 6 7 10 1 36
Y 0 2 2 7 1" 8 4 34
Otras anomalias especificadas del aparato digestivo (751.8) i L ! L ] 2 - ! v
Y 0 0 0 0 1 0 1 2
Anomalia del aparato digestivo no especificada (751.9) M 0 ! 0 0 0 0 2 3
v 0 2 0 1 1 0 0 4
Total M 12 151 54 103 98 118 184 720
Vv 16 307 67 20 121 129 187 917

*Se ha excluido el cédigo CIE9-MC 750.0 (Anquiloglosia)
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14.3. Anomalias congénitas genitourinarias

Tabla 14.3.A
Prevalencia de enfermedades raras. Anomalias congénitas genitourinarias.
Numero de casos y tasa por 10.000 habitantes segun enfermedad y sexo. Region de Murcia, 2015.*

Numero de casos Tasa por 10.000
Enfermedad (codigo CIE9-MC) Mujeres  Varones  Total | Mujeres  Varones  Total
Anomalia no espec. de trompas de Falop. y ligamentos anchos (752.10) 2 0 2 0,03 0,00 0,01
Quiste embrionario de trompas de Falop. y ligamentos anchos (752.11) 385 0 385 5,26 0,00 2,63
Otras anomalias de trompas de Falopio y ligamentos anchos (752.19) 14 0 14 0,19 0,00 0,10
Duplicacion de ttero (752.2) 136 0 136 1,86 0,00 0,93
Agenesia de utero (752.31) 4 0 4 0,05 0,00 0,03
Anomalias de cérvix, vagina y genit. fem. ext. no especif. (752.40) 20 0 20 0,27 0,00 0,14
Quiste embrionario de cérvix, vagina y genitales ext. fem. (752.41) 7 0 7 0,10 0,00 0,05
Himen imperforado (752.42) 28 0 28 0,38 0,00 0,19
Duplicacion cervical (752.44) 1 0 1 0,01 0,00 0,01
Agenesia vaginal (752.45) 4 0 4 0,05 0,00 0,03
Tabique vaginal transverso (752.46) 5 0 5 0,07 0,00 0,03
Tabique vaginal longitudinal (752.47) 2 0 2 0,03 0,00 0,01
Otras anomalias cérvix, vagina y genitales externos femeninos (752.49) 234 0 234 3,20 0,00 1,60
Epispadias (752.62) 0 7 7 0,00 0,10 0,05
Micro-pene (752.64) 0 14 14 0,00 0,19 0,10
Sexo indeterminado y pseudohermafroditismo (752.7) 4 4 8 0,05 0,05 0,05
Otras anomalias especificadas de 6rganos genitales (752.8) 5 26 31 0,07 0,35 0,21
Transposicion escrotal (752.81) 0 4 4 0,00 0,05 0,03
Otras anomalias de los 6rganos genitales (752.89) 35 113 148 0,48 1,54 1,01
Agenesia y disgenesia renales (753.0) 185 210 395 2,53 2,86 2,70
Quiste renal individual congénito (753.11) 3 3 6 0,04 0,04 0,04
Rifion poliquistico, tipo no especificado (753.12) 115 118 233 1,57 1,61 1,59
Rifion poliquistico, autosomico dominante (753.13) 142 141 283 1,94 1,92 1,93
Rifion poliquistico, autosémico recesivo (753.14) 2 9 1" 0,03 0,12 0,08
Displasia renal (753.15) 22 38 60 0,30 0,52 0,41
Rifién quistico medular (753.16) 5 0 5 0,07 0,00 0,03
Espongiosis medular renal (753.17) 10 6 16 0,14 0,08 0,11
Otra enfermedad renal quistica especificada (753.19) 61 90 151 0,83 1,23 1,03
Obstrucciones sin especificar de la pelvis renal y del uréter (753.20) 35 66 101 0,48 0,90 0,69
Obstruccion congénita de la unién ureteropélvica (753.21) 28 72 100 0,38 0,98 0,68
Obstruccion congénita de la unién ureterovesical (753.22) 25 80 105 0,34 1,09 0,72
Ureterocele congénito (753.23) 21 15 36 0,29 0,20 0,25
Otros defectos obstructivos de pelvis renal y uréter (753.29) 59 174 233 0,81 2,37 1,59
Otras anomalias especificadas renales (753.3) 191 200 391 2,61 2,73 2,67
Extrofia de la vejiga urinaria (753.5) 12 5 17 0,16 0,07 0,12
Atresia y estenosis de uretra y cuello de la vejiga (753.6) 8 90 98 0,11 1,23 0,67
Anomalias del uraco (753.7) 19 26 45 0,26 0,35 0,31
Total 1.829 1.511 3.340 25,01 20,60 22,80

*Se ha excluido el cédigo CIE9-MC 753.10 (Enfermedad quistica renal, no especificada)
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Gréficos 14.3.A./14.3.B
Prevalencia de enfermedades raras. Anomalias congénitas genitourinarias.
Tasa por 10.000 segun area de salud de residencia (izg.) y segun sexo y grupos de edad (dcha.).
Regién de Murcia, 2015.
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Tabla 14.3.B
Prevalencia de enfermedades raras. Anomalias congénitas genitourinarias.
NUmero de casos segun enfermedad, sexo y grupos de edad.
Regién de Murcia, 2015.*

Enfermedad (cédigo CIE9-MC) Sexo <1 1-14 15-29 30-44 45-59 60-74 =75

. . 0 0 0 1 0 0 1 2
Anomalia no espec. de trompas de Falop. y ligamentos anchos (752.10)
0 0 0 0 0 0 0 0
M 0 2 51 181 120 22 9 385
Quiste embrionario de trompas de Falop. y ligamentos anchos (752.11)
v 0 0 0 0 0 0 0 0
o M 0 0 4 9 0 0 1 14
Otras anomalias de trompas de Falopio y ligamentos anchos (752.19)
\ 0 0 0 0 0 0 0 0
o M 0 0 " 83 35 3 4 136
Duplicacion de tero (752.2)
' 0 0 0 0 0 0 0 0
. M 0 0 2 0 1 1 0 4
Agenesia de Utero (752.31)
\ 0 0 0 0 0 0 0 0
. . . . . M 0 0 6 9 3 1 1 20
Anomalias de cérvix, vagina y genit. fem. ext. no especif. (752.40)
' 0 0 0 0 0 0 0 0
) L ) ) . M 0 0 0 5 2 0 0 7
Quiste embrionario de cérvix, vagina y genitales ext. fem. (752.41)
\ 0 0 0 0 0 0 0 0
. M 1 7 14 6 0 0 0 28
Himen imperforado (752.42)
\ 0 0 0 0 0 0 0 0
M 0 0 1 0 0 0 0 1
Duplicacion cervical (752.44)
\ 0 0 0 0 0 0 0 0
. . M 0 0 1 1 2 0 0 4
Agenesia vaginal (752.45)
\ 0 0 0 0 0 0 0 0
M 0 0 3 2 0 0 0 5
Tabique vaginal transverso (752.46)
Vv 0 0 0 0 0 0 0 0
. ) S M 0 0 2 0 0 0 0 2
Tabique vaginal longitudinal (752.47)
\ 0 0 0 0 0 0 0 0
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Tabla 14.3.B (Continuacion)

Enfermedad (cédigo CIE9-MC) Sexo <1 1-14 15-29 30-44 45-59 60-74 =75 Total
. ) . ) M 2 128 43 39 7 7 8 234
Otras anomalias cérvix, vagina y genitales externos femeninos (752.49)
v 0 0 0 0 0 0 0 0
. . M 0 0 0 0 0 0 0 0
Epispadias (752.62)
\% 1 4 2 0 0 0 0 7
. M 0 0 0 0 0 0 0 0
Micro-pene (752.64)
Vv 1 1 1 0 1 0 0 14
. . » M 0 1 2 0 1 0 0 4
Sexo indeterminado y pseudohermafroditismo (752.7)
Vv 1 1 0 0 0 1 1 4
, " ) . M 0 0 0 0 4 0 1 5
Otras anomalias especificadas de 6rganos genitales (752.8)
v 0 2 18 4 2 0 0 26
L M 0 0 0 0 0 0 0 0
Transposicion escrotal (752.81)
' 0 3 1 0 0 0 0 4
. M 0 0 3 13 13 4 2 35
Otras anomalias de los 6rganos genitales (752.89)
' 0 51 29 15 13 3 2 13
o ) M1 21 17 50 33 29 34 185
Agenesia y disgenesia renales (753.0)
\% 4 38 20 23 45 4 39 210
. o . M 0 1 0 0 1 1 0 3
Quiste renal individual congénito (753.11)
2 0 2 0 0 0 1 0 3
e, S . M 1 5 5 23 20 20 41 115
Rifion poliquistico, tipo no especificado (753.12)
Vv 0 7 3 1" 20 29 48 118
i I - . M 0 5 26 34 37 25 15 142
Rifién poliquistico, autosdmico dominante (753.13)
' 0 8 10 34 47 30 12 141
o Lo - ) M 0 2 0 0 0 0 0 2
Rifion poliquistico, autosomico recesivo (753.14)
' 0 6 0 2 1 0 0 9
. . M 0 15 3 3 1 0 0 22
Displasia renal (753.15)
' 1 32 3 1 0 1 0 38
o M 0 0 2 0 1 1 1 5
Rifion quistico medular (753.16)
\Y 0 0 0 0 0 0 0 0
L M 0 0 1 1 7 1 0 10
Espongiosis medular renal (753.17)
v 0 0 1 0 3 2 0 6
. . M 0 6 2 5 6 10 32 61
Otra enfermedad renal quistica especificada (753.19)
2 0 6 0 2 7 13 62 90
. . e . i M 0 33 0 1 1 0 0 35
Obstrucciones sin especificar de la pelvis renal y del uréter (753.20)
' 2 58 5 1 0 0 0 66
- " ) L M 0 12 5 3 3 2 3 28
Obstruccion congénita de la union ureteropélvica (753.21)
v 1 55 6 2 6 2 0 72
» . » . M 0 23 1 0 1 0 0 25
Obstruccion congénita de la union ureterovesical (753.22)
Vv 1 76 2 1 0 0 0 80
L. M 0 15 2 1 1 2 0 21
Ureterocele congénito (753.23)
' 1 14 0 0 0 0 0 15
. . M 1 42 4 6 3 2 1 59
Otros defectos obstructivos de pelvis renal y uréter (753.29)
Vv 7 151 4 6 2 3 1 174
» M 1 50 21 43 30 24 22 191
Otras anomalias especificadas renales (753.3)
\ 6 64 18 30 36 27 19 200
) . L M 0 2 4 1 1 3 1 12
Extrofia de la vejiga urinaria (753.5)
Vv 0 2 2 1 0 0 0 5
. . . M 0 2 2 1 0 3 0 8
Atresia y estenosis de uretra y cuello de la vejiga (753.6)
Vv 0 58 15 3 6 5 3 90
i M 0 9 4 5 0 0 1 19
Anomalias del uraco (753.7)
' 1 9 3 7 4 2 0 26
M 7 381 242 526 334 161 178 1.829

Total

<
N
~

658 143 143 193 160 187 1.511

*Se ha excluido el cédigo CIE9-MC 753.10 (Enfermedad quistica renal, no especificada)
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14.4. Anomalias congénitas del sistema nervioso

Tabla 14.4.A
Prevalencia de enfermedades raras. Anomalias congénitas del sistema nervioso.
Numero de casos y tasa por 10.000 habitantes segin enfermedad y sexo. Region de Murcia, 2015.

Numero de casos Tasa por 10.000
Enfermedad (cédigo CIE9-MC) Mujeres  Varones  Total Mujeres  Varones Total
Anencéfalo (740.0) 0 2 2 0,00 0,03 0,01
Craneorraquisquisis (740.1) 1 0 1 0,01 0,00 0,01
Espina bifida (741) 1" 3 14 0,15 0,04 0,10
Espina bifida con hidrocéfalo (741.0[0-3]) 114 79 193 1,56 1,08 1,32
Espina bifida sin mencion de hidrocéfalo (741.9[0-3]) 94 82 176 1,29 1,12 1,20
Encefalocele (742.0) 8 1" 19 0,11 0,15 0,13
Microcéfalo (742.1) 50 55 105 0,68 0,75 0,72
Deformidades por reduccion del cerebro (742.2) 38 33 71 0,52 0,45 0,48
Hidrocéfalo congénito (742.3) 94 124 218 1,29 1,69 1,49
Otras anomalias cerebrales especificadas (742.4) 87 123 210 1,19 1,68 1,43
Hidromielia (742.53) 4 2 6 0,05 0,03 0,04
Anomalias de la médula espinal-otros no codificados (742.59) 13 13 26 0,18 0,18 0,18
Otras anomalias especificadas del sistema nervioso (742.8) 4 5 9 0,05 0,07 0,06
Anomalia de cerebro, m. espinal y sist. nervioso no especificada (742.9) 123 170 293 1,68 2,32 2,00
Total 641 702 1.343 8,77 9,57 9,17

Gréficos 14.4.A./14.4.B
Prevalencia de enfermedades raras. Anomalias congénitas del sistema nervioso.
Tasa por 10.000 segun area de salud de residencia (izg.) y seguin sexo y grupos de edad (dcha.).
Regién de Murcia, 2015.
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Tabla 14.4.B
Prevalencia de enfermedades raras. Anomalias congénitas del sistema nervioso.
NUmero de casos segun enfermedad, sexo y grupos de edad. Region de Murcia, 2015.

Enfermedad (cédigo CIE9-MC) Sexo <1 1-14 15-29 30-44 45-59 60-74 =75 Total
Anencéfalo (740.0) ':,/I g ? g ? g g g g
Craneorraquisquisis (740.1) '\\;I g g (1) g g g g (1)
Espina bifida (741) '\\;I 8 8 : ; g 3 :) 1;
Espina bifida con hidrocéfalo (741.0[0-3]) ’\\//l g ?3 fg ;z ?2 2 i 1;3
Espina bifida sin mencién de hidrocéfalo (741.9[0-3]) '\\;I (1) g ;; ;? fg g : :‘21
Encefalocele (742.0) '\\;I g Z ; ; g : g 1?
Microcéfalo (742.1) '://I (2) zg g é : 1 g zg
Deformidades por reduccion del cerebro (742.2) '\\;I ; 12 3 Z g ; ; :i
Hidrocéfalo congénito (742.3) '\\;I (2) ;2 ;g :é 1§ 13 g 131
Otras anomalias cerebrales especificadas (742.4) l\\//l i ‘7“31 :; 116 ; z ; 1?;
Hidromielia (742.53) '\\;I g 1 g :) (1) g 1 ‘21
Anomalias de la médula espinal-otros no codificados (742.59) '\\;I g (1) ? : ; : ?1 ::
Otras anomalias especificadas del sistema nervioso (742.8) '://I g g (1) i g g g ‘51
Anomalia de cerebro, méd. espinal y sist. nervioso no especificada (742.9) '\\;I g Z;l 2? ;(2) 13 57-, g :ig
- M 7 222 132 112 85 42 M 641
vV 11 298 160 105 56 44 28 702

14.5. Otras anomalias congénitas

Tabla 14.5.A
Prevalencia de enfermedades raras. Otras anomalias congénitas.
NUmero de casos y tasa por 10.000 habitantes segun enfermedad y sexo. Regién de Murcia, 2015.

Numero de casos Tasa por 10.000
Enfermedad (cédigo CIE9-MC) Mujeres  Varones Total Mujeres  Varones Total
14.5.1 Fisura del paladar sin labio leporino 72 40 112 0,98 0,55 0,76
14.5.2 Labio leporino con o sin fisura del paladar 83 129 212 1,13 1,76 1,45
14.5.3 Anomalias congénitas del ojo 186 189 375 2,54 2,58 2,56
14.5.4 Microtia (desarrollo incompleto del oido externo) 10 19 29 0,14 0,26 0,20
14.5.5 Quiste o fistula de la hendidura branquial 170 169 339 2,32 2,30 2,31
14.5.6 Otras anomalias congénitas de cara y cuello 578 537 1.115 7,90 7,32 7,61
14.5.7 Anomalias congénitas de traquea, laringe y bronquios 82 134 216 1,12 1,83 1,47
14.5.8 Otras anomalias congénitas respiratorias 105 120 225 1,44 1,64 1,54
14.5.9 Deformidades del pie 697 285 982 9,53 3,89 6,70
14.5.11 Polidactilia y sindactilia 81 131 212 1,1 1,79 1,45
14.5.12 Ausencia congénita de miembro inferior 131 35 166 1,79 0,48 1,13
14.5.14 Otras anomalias congénitas de las extremidades 108 109 217 1,48 1,49 1,48
14.5.15 Anomalias congénitas del craneo y los huesos faciales 97 150 247 1,33 2,04 1,69
14.5.16 Espondilolisis lumbosacra 86 86 172 1,18 1,17 117
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Tabla 14.5.A (Continuacion)

Numero de casos Tasa por 10.000
Enfermedad (cédigo CIE9-MC) Mujeres  Varones Total Mujeres  Varones Total
14.5.17 Espondilolistesis 312 239 551 4,27 3,26 3,76
14.5.18 Otras anomalias congénitas de la columna vertebral 138 100 238 1,89 1,36 1,62
14.5.19 Osteogénesis imperfecta 16 26 42 0,22 0,35 0,29
14.5.20 Anomalias congénitas del diafragma 66 62 128 0,90 0,85 0,87
14.5.21 Anomalias congénitas de la pared abdominal 28 23 51 0,38 0,31 0,35
14.5.23 Otras anomalias congénitas del tegumento 157 151 308 2,15 2,06 2,10
14.5.24 Pectus excavatum 1" 45 56 0,15 0,61 0,38
14.5.26 Todas las demas anomalias congénitas 2.155 2.125 4.280 29,47 28,97 29,22
Total 5.369 4.904 10.273 73,42 66,85 70,13

Graficos 14.5.A./14.5.B
Prevalencia de enfermedades raras. Otras anomalias congénitas.
Tasa por 10.000 segun area de salud de residencia (izg.) y segun sexo y grupos de edad (dcha.).
Regién de Murcia, 2015.
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Tabla 14.5.B
Prevalencia de enfermedades raras. Otras anomalias congénitas.
NUmero de casos segun enfermedad, sexo y grupos de edad. Regién de Murcia, 2015.

Enfermedad (cédigo CIE9-MC) Sexo <1 1-14 15-29 30-44 45-59 60-74 =75

14.5.1 Fisura del paladar sin labio leporino ’\\;I 1 ;'Z 13 2 _3; f g 471?)
14.5.2 Labio leporino con o sin fisura del paladar '\\;I ; 2; ?71 ;(5) g ? :) 12;
14.5.3 Anomalias congénitas del ojo ’\\;I ; Z; z; 32 ;g ;z lg }gg
14.5.4 Microtia (desarrollo incompleto del oido externo) ’\\f g 7 13 ; (1) g g 13
14.5.5 Quiste o fistula de la hendidura branquial '\\;I ? 2; ;‘ 22 ;3 :(7) ; 1(753
14.5.6 Otras anomalias congénitas de cara y cuello '\\;I (5) ;gg fgg gg ?1 ﬁ 3 :;3
14.5.7 Anomalias congénitas de traquea, laringe y bronquios h\;l ; gg : i g 1: ; 1§i
14.5.8 Otras anomalias congénitas respiratorias '\\;I 2 ;; 1‘3‘ ;g ;1 13 g 123
14.5.9 Deformidades del pie '\\;I (2) 27‘12 1?2 ;; 13; 2;; 12; gg;
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Tabla 14.5.B (Continuacion)

Enfermedad (codigo CIE9-MC) Sexo <1 1-14 15-29 30-44 45-59 60-74 =75 Total

55 15 3 4 2 81
94 25 7 1 3 131
8 14 9 28 50 2 131
8 1" 5 5 5 35

14.5.11 Polidactilia y sindactilia f
1
1
31 24 17 15 15 3 108
2
1
0

14.5.12 Ausencia congénita de miembro inferior

14.5.14 Otras anomalias congénitas de las extremidades 0 2 20 15 1 109

60 16 13 5 0 97
121 12 5 4 3 150
0 2 7 18 25 34 86
2 3 1" 16 27 27 86
16 45 88 109 52 312
1 1" 43 88 Al 25 239
1" 18 38 30 27 13 138
12 15 15 23 26 8 100

14.5.15 Anomalias congénitas del craneo y los huesos faciales
14.5.16 Espondilolisis lumbosacra
14.5.17 Espondilolistesis

14.5.18 Otras anomalias congénitas de la columna vertebral

o 4 3 4 2 2 1 16
14.5.19 Osteogénesis imperfecta 1" 5 7 1 ) 0 %
. - . 10 1 12 13 7 23 66
14.5.20 Anomalias congénitas del diafragma 1 ) 3 9 9 21 62
. s . 19 1 5 2 1 0 28
14.5.21 Anomalias congénitas de la pared abdominal 17 ) 0 ) 1 0 23

45 14 28 30 24 16 157
78 15 18 14 14 1 151
2 4 3 0 1 1 1"
13 15 " 1 4 0 45
4 860 370 397 287 121 79 2155
58 1.043 381 287 179 114 63 2125
60 1.702 911 841 774 673 408 5.369
88 2175 915 645 484 393 204 4.904

14.5.23 Otras anomalias congénitas del tegumento

o O O0ONOOO—= 000D O0OUINOWO— OO
N

14.5.24 Pectus excavatum

—_

14.5.26 Todas las demas anomalias congénitas

Total

<E<=EZ=<=Z<K=EZ<K=Z<KEZI<Z=Z<KEZ<E<E<E<E<EC<E

Tabla 14.5.1.A
Prevalencia de enfermedades raras. Fisura del paladar sin labio leporino.
Numero de casos y tasa por 10.000 habitantes segin enfermedad y sexo. Region de Murcia, 2015.

Numero de casos Tasa por 10.000
Enfermedad (cédigo CIE9-MC) Mujeres  Varones Total Mujeres  Varones  Total
Fisura palatina no especificada (749.00) 68 32 100 0,93 0,44 0,68
Fisura palatina unilateral-completa (749.01) 0 1 1 0,00 0,01 0,01
Fisura palatina unilateral-incompleta (749.02) 2 2 4 0,03 0,03 0,03
Fisura palatina bilateral-completa (749.03) 2 4 6 0,03 0,05 0,04
Fisura palatina bilateral-incompleta (749.04) 0 1 1 0,00 0,01 0,01
Total 72 40 112 0,98 0,55 0,76

Tabla 14.5.1.B
Prevalencia de enfermedades raras. Fisura del paladar sin labio leporino.
NUmero de casos segun enfermedad, sexo y grupos de edad. Regién de Murcia, 2015.

Enfermedad (cédigo CIE9-MC) Sexo <1 1-14 15-29 30-44 45-59 60-74 =75
) . " M 0 47 9 8 2 2 0 68
Fisura palatina no especificada (749.00) v 1 20 5 ) 3 1 0 3
. . . M 0 0 0 0 0 0 0 0
Fisura palatina unilateral-completa (749.01) v 0 1 0 0 0 0 0 1
) ) . . M 0 1 1 0 0 0 0 2
Fisura palatina unilateral-incompleta (749.02) v 0 0 0 2 0 0 0 2
) - M 1 1 0 0 0 0 0 2
Fisura palatina bilateral -completa (749.03) v 0 3 1 0 0 0 0 4
. . . . M 0 0 0 0 0 0 0 0
Fisura palatina bilateral-incompleta (749.04) v 0 0 1 0 0 0 0 1
Total M 1 49 10 8 2 2 0 72
\J 1 24 7 4 3 1 0 40

Dosd



. PREVALENCIA DE ENFERMEDADES RARAS EN LA REGION DE MURCIA 2015 .

Tabla 14.5.2.A
Prevalencia de enfermedades raras. Labio leporino con o sin fisura del paladar.
Numero de casos y tasa por 10.000 habitantes segin enfermedad y sexo. Region de Murcia, 2015.

Numero de casos Tasa por 10.000
Enfermedad (cédigo CIE9-MC) Mujeres  Varones Total Mujeres  Varones Total
Labio leporino no especificado (749.10) 37 34 Al 0,51 0,46 0,48
Labio leporino unilateral-completo (749.11) 2 3 5 0,03 0,04 0,03
Labio leporino unilateral-incompleto (749.12) 5 16 21 0,07 0,22 0,14
Labio leporino bilateral-completo (749.13) 0 2 2 0,00 0,03 0,01
Labio leporino bilateral-incompleto (749.14) 3 2 5 0,04 0,03 0,03
Fisura palatina con labio leporino no especificada (749.20) 18 39 57 0,25 0,53 0,39
Fisura palatina con labio leporino unilateral-completa (749.21) 6 12 18 0,08 0,16 0,12
Fisura palatina con labio leporino unilateral-incompleta (749.22) 4 5 9 0,05 0,07 0,06
Fisura palatina con labio leporino bilateral-completa (749.23) 1 9 10 0,01 0,12 0,07
Fisura palatina con labio leporino bilateral-incompleta (749.24) 5 5 10 0,07 0,07 0,07
Fisura palatina con labio leporino NCOC (749.25) 2 2 4 0,03 0,03 0,03
Total 83 129 212 1,13 1,76 1,45

Tabla 14.5.2.B
Prevalencia de enfermedades raras. Labio leporino con o sin fisura del paladar.
NUmero de casos segun enfermedad, sexo y grupos de edad. Region de Murcia, 2015.

Enfermedad (cédigo CIE9-MC) Sexo <1 1-14 15-29 30-44 45-59 60-74 =75 Total
Labio leporino no especificado (749.10) '\\;I (1) 13 ﬁ 1; (5) ? :) ;Z
Labio leporino unilateral-completo (749.11) ’\\;I g g } :) g 8 g ;
Labio leporino unilateral-incompleto (749.12) '\\;I ? 12 (1) :) g g g 12
Labio leporino bilateral-completo (749.13) h\;l g ? (1) g g g g g
Labio leporino bilateral-incompleto (749.14) '\\;I g ? 8 (1) g 8 g 2
Fisura palatina con labio leporino no especificada (749.20) '\\;I ? 13 1‘71 g 2) g g ;g
Fisura palatina con labio leporino unilateral-completa (749.21) ’\\;I ? Z ; (1) g 8 g 12
Fisura palatina con labio leporino unilateral-incompleta (749.22) '\\;I g i : :) g g g g
Fisura palatina con labio leporino bilateral-completa (749.23) ’\\;I g ; (1) g g g g ;
Fisura palatina con labio leporino bilateral-incompleta (749.24) '\\;I 8 g g :) g g g g
Fisura palatina con labio leporino NCOC (749.25) ’\\;I g g ; 2) g g 8 g
AR AR

Tabla 14.5.3.A
Prevalencia de enfermedades raras. Anomalias congénitas del ojo.
NUmero de casos y tasa por 10.000 habitantes seguiin enfermedad y sexo. Region de Murcia, 2015.

Numero de casos Tasa por 10.000
Enfermedad (cédigo CIE9-MC) Mujeres  Varones Total Mujeres  Varones Total
Anoftalmia clinica no especificada (743.00) 4 7 11 0,05 0,10 0,08
Microftalmia no especificada (743.10) 8 3 1 0,11 0,04 0,08
Microftalmia simple (743.11) 0 1 1 0,00 0,01 0,01
Microftalmia asociada con otras anomalias de ojo y anexos (743.12) 1 0 1 0,01 0,00 0,01
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Tabla 14.5.3.A (Continuacién)

Numero de casos Tasa por 10.000

Enfermedad (cédigo CIE9-MC) Mujeres  Varones Total Mujeres  Varones Total

Buftalmia no especificada (743.20) 13 16 29 0,18 0,22 0,20
Catarata congénita no especificada (743.30) 69 63 132 0,94 0,86 0,90
Catarata capsular y subcapsular (743.31) 19 11 30 0,26 0,15 0,20
Catarata cortical y zonular (743.32) 2 2 4 0,03 0,03 0,03
Catarata nuclear (743.33) 4 4 8 0,05 0,05 0,05
Catarata congénita total y subtotal (743.34) 0 1 1 0,00 0,01 0,01
Afaquia congénita (743.35) 1 1 2 0,01 0,01 0,01
Anomalias de la forma del cristalino (743.36) 1 1 2 0,01 0,01 0,01
Cristalino ectopico congénito (743.37) 2 3 5 0,03 0,04 0,03
Otra catarata congénita y anomalias del cristalino (743.39) 3 3 6 0,04 0,04 0,04
Anomalia del tamafo y forma corneal (743.41) 2 5 7 0,03 0,07 0,05
Otras opacidades congénitas corneales (743.43) 1 0 1 0,01 0,00 0,01
Anom. especif. cémara anterior, ang. y estruc. relacionadas (743.44) 3 2 5 0,04 0,03 0,03
Aniridia (743.45) 5 7 12 0,07 0,10 0,08
Otras anomalias especif. de iris y cuerpo ciliar (743.46) 14 7 21 0,19 0,10 0,14
Anomalias multiples y combinadas del segmento anterior (743.48) 0 1 1 0,00 0,01 0,01
Otras anomalias del segmento anterior del ojo (743.49) 5 5 10 0,07 0,07 0,07
Anomalias vitreas (743.51) 3 6 9 0,04 0,08 0,06
Degeneracion coriorretiniana congénita (743.53) 2 1 3 0,03 0,01 0,02
Cambios congénitos maculares (743.55) 1 1 2 0,01 0,01 0,01
Otros cambios retinales congénitos (743.56) 3 3 6 0,04 0,04 0,04
Anomalias especificadas de disco optico (743.57) 2 0 2 0,03 0,00 0,01
Anomalias vasculares del segmento posterior del ojo (743.58) 0 1 1 0,00 0,01 0,01
Otras anomalias del segmento post. del ojo -otros no codificados (743.59) 2 0 2 0,03 0,00 0,01
Ptosis congénita (743.61) 14 30 44 0,19 0,41 0,30
Anomalias congénitas especif. de glandula lagrimal (743.64) 2 4 6 0,03 0,05 0,04
Total 186 189 375 2,54 2,58 2,56

Tabla 14.5.3.B
Prevalencia de enfermedades raras. Anomalias congénitas del ojo.
Numero de casos segun enfermedad, sexo y grupos de edad. Region de Murcia, 2015.

Enfermedad (cédigo CIE9-MC) <1 1-14 15-29 30-44 45-59 60-74 =75 Total

M
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Anoftalmia clinica no especificada (743.00)

Microftalmia no especificada (743.10)

Microftalmia simple (743.11)

Microftalmia asociada con otras anomalias de ojo y anexos (743.12)

Buftalmia no especificada (743.20)
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Catarata congénita no especificada (743.30)
Catarata capsular y subcapsular (743.31)
Catarata cortical y zonular (743.32)
Catarata nuclear (743.33)

Catarata congénita total y subtotal (743.34)

Afaquia congénita (743.35)

[=NejeelelelleelelolelecNeloleleololeoleloleoleol =N =}
NN
—_ O O0O0CO0O—_O0OO0COO0CWWUImRUVITULNOO—_OOM_WO
OO0 O0OO0OO0OON—,POONVOVW—_LOoOO0OO0OONOO —
OO —_,0O0—_~WWUIOm, 0000 —_00 —
OO0 00—~ N—_—_—=2DBhhWOODODODOCDOOO —O
(=2}
w

——m s sOoAaDBNN

Anomalias de la forma del cristalino (743.36)
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Tabla 14.5.3.B (Continuacién)

Enfermedad (cédigo CIE9-MC) <1 1-14 15-29 30-44 45-59 60-74 =75 Total

o
o
o
o
o
N
N

Cristalino ectopico congénito (743.37)

Otra catarata congénita y anomalias del cristalino (743.39)
Anomalia del tamano y forma corneal (743.41)

Otras opacidades congénitas corneales (743.43)

Anom. especif. cdmara anterior, ang. y estruc. relacionadas (743.44)

Aniridia (743.45)
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Otras anomalias especif. de iris y cuerpo ciliar (743.46)

Anomalias multiples y combinadas del segmento anterior (743.48)
Otras anomalias del segmento anterior del ojo (743.49)

Anomalias vitreas (743.51)

Degeneracion coriorretiniana congénita (743.53)

Cambios congénitos maculares (743.55)

Otros cambios retinales congénitos (743.56)

Anomalias especificadas de disco optico (743.57)

Anomalias vasculares del segmento posterior del ojo (743.58)

Otras anomalias del segm. posterior del ojo -otros no codificados (743.59)

Ptosis congénita (743.61)
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1 30
Anomalias congénitas especif. de glandula lagrimal (743.64) Z
Total 57 31 30 25 23 1 186
68 28 28 22 22 1 189

Tabla 14.5.4.A
Prevalencia de enfermedades raras. Microtia (desarrollo incompleto del oido externo).
NUmero de casos Y tasas por 10.000 habitantes segun enfermedad y sexo. Region de Murcia, 2015.

Numero de casos Tasa por 10.000

Enfermedad (codigo CIE9-MC) Mujeres Varones Total Mujeres Varones  Total

Microtia (744.23) 10 19 29 0,14 0,26 0,20

Tabla 14.5.4.B
Prevalencia de enfermedades raras. Microtia (desarrollo incompleto del oido externo).
NUmero de casos segin enfermedad, sexo y grupos de edad. Region de Murcia, 2015.

Enfermedad (cédigo CIE9-MC) 1-14 15-29 30-44 45-59 60-74 =75 Total

M 0 4 4 1 1 0 0 10

Microtia (744.23) v 0 ; 10 2 0 0 0 19
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Tabla 14.5.5.A
Prevalencia de enfermedades raras. Quiste o fistula de la hendidura branquial.
NUmero de casos y tasa por 10.000 habitantes seguin enfermedad y sexo. Regién de Murcia, 2015.

Numero de casos Tasa por 10.000
Enfermedad (codigo CIE9-MC) Mujeres  Varones Total Mujeres  Varones Total
Seno o fistula de la hendidura branquial (744.41) 47 43 90 0,64 0,59 0,61
Quiste de fisura branquial (744.42) 123 126 249 1,68 1,72 1,70
Total 170 169 339 2,32 2,30 2,31

Tabla 14.5.5.B
Prevalencia de enfermedades raras. Quiste o fistula de la hendidura branquial.
Numero de casos segun enfermedad, sexo y grupos de edad. Regiéon de Murcia, 2015.

Enfermedad (codigo CIE9-MC) 1-14 15-29 30-44 45-59 60-74 =75

M 0 36 7 3 0 1 0 47
Seno o fistula de la hendidura branquial (744.41)

v 1 37 2 2 0 1 0 43

M 0 1 27 45 29 9 2 123
Quiste de fisura branquial (744.42)

v 0 1" 19 40 37 16 3 126

M 0 47 34 48 29 10 2 170
Total

v 1 48 21 42 37 17 3 169

Tabla 14.5.6.A

Prevalencia de enfermedades raras. Otras anomalias congénitas de cara y cuello.
Numero de casos y tasa por 10.000 habitantes segiin enfermedad y sexo. Region de Murcia, 2015.

Numero de casos Tasa por 10.000
Enfermedad (cédigo CIE9-MC) Mujeres  Varones Total Mujeres  Varones Total
Anomalia de oido no especif. con deterioro de la audicion (744.00) 9 5 14 0,12 0,07 0,10
Ausencia de oido externo (744.01) 5 3 8 0,07 0,04 0,05
Anomalias de huesecillos del oido (744.04) 6 3 9 0,08 0,04 0,06
Anomalias del oido interno (744.05) 4 1 5 0,05 0,01 0,03
Oreja supernumeraria (744.1) 96 103 199 1,31 1,40 1,36
Ausencia congénita de l6bulo de la oreja (744.21) 2 0 2 0,03 0,00 0,01
Macrotia (744.22) 16 18 34 0,22 0,25 0,23
Otras anomalias del oido NCOC (744.29) 306 280 586 418 3,82 4,00
Anomalia de oido no especificada (744.3) 62 51 113 0,85 0,70 0,77
Seno o fistula preauricular (744.46) 47 M 88 0,64 0,56 0,60
Quiste preauricular (744.47) 12 1" 23 0,16 0,15 0,16
Otro quiste o fistula de la hendidura branquial (744.49) 2 2 4 0,03 0,03 0,03
Macroqueilia (744.81) 0 3 3 0,00 0,04 0,02
Otras anomalias congénitas de cara y cuello NCOC (744.89) 3 9 12 0,04 0,12 0,08
Anomalias congénitas de cara y cuello no especificadas (744.9) 8 7 15 0,11 0,10 0,10
Total 578 537 1.115 7,90 7,32 7,61
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Tabla 14.5.6.B
Prevalencia de enfermedades raras. Otras anomalias congénitas de cara y cuello.
NUmero de casos segun enfermedad, sexo y grupos de edad. Region de Murcia, 2015.

Enfermedad (codigo CIE9-MC) <1 1-14 15-29 30-44 45-59 60-74 =75 Total

Anomalia de oido no especif. con deterioro de la audicion (744.00) '\\;I g ; g 1 é :) g g
Ausencia de oido externo (744.01) '\\;I g 1 : :) é ? 8 :
Anomalias de huesecillos del oido (744.04) l\\//l g g :) g (1) :) g g
Anomalias del oido interno (744.05) '\\;I g ? (1) :) (1) :) g ;1
Oreja supernumeraria (744.1) '\\;I g g? 1:3 g (1) g g 122
Ausencia congénita de lobulo de la oreja (744.21) '://I g g g (2) g g g (2)
Macrotia (744.22) '\\;I g 1(7) g ; (1) g g 12
Otras anomalias del oido NCOC (744.29) '\\;I 8 12; :?g ;g 1; : é igg
Anomalia de oido no especificada (744.3) ’\\//I ? gl :(9) g 3 } g gf
Seno o fistula preauricular (744.46) '\\;I ? ?; 1; 3 2 ? g 117
Quiste preauricular (744.47) '\\;I g g ; Z 3 (3) g ﬁ
Otro quiste o fistula de la hendidura branquial (744.49) '\\;I ? g (1) (1) g ? 8 ;
Macroqueilia (744.81) '\\;I g ? (1) g g ? g (3)
Otras anomalias congénitas de cara y cuello NCOC (744.89) '\\;I g g : (1) (1) :) (1) ;
Anomalias congénitas de cara y cuello no especificadas (744.9) '\\;I g : ; :) (1) g (1) 3
Total M 0 239 206 86 31 12 4 578

\ 5 302 156 52 1" 1 0 537

Tabla 14.5.7.A
Prevalencia de enfermedades raras. Anomalias congénitas de traquea, laringe y bronquios.
NuUmero de casos y tasa por 10.000 habitantes segun enfermedad y sexo. Regién de Murcia, 2015.

Numero de casos Tasa por 10.000
Enfermedad (cédigo CIE9-MC) Mujeres  Varones Total Mujeres  Varones Total
Membrana de laringe (748.2) 3 1 4 0,04 0,01 0,03
Otras anomalias de laringe, traquea y bronquio (748.3) 79 133 212 1,08 1,81 1,45
Total 82 134 216 1,12 1,83 1,47

Tabla 14.5.7.B
Prevalencia de enfermedades raras. Anomalias congénitas de traquea, laringe y bronquios.
NUmero de casos segun enfermedad, sexo y grupos de edad. Regién de Murcia, 2015.

Enfermedad (codigo CIE9-MC) 1-14 15-29 30-44 45-59 60-74 =75

. M 0 0 1 1 0 1 0 3

Membrana de laringe (748.2) v 0 1 0 0 0 0 0 1
] ) . . M 2 50 4 2 6 8 7 79

Otras anomalias de laringe, traquea y bronquio (748.3) v 3 g5 9 ; 7 18 9 133
Total M 2 50 5 3 6 9 7 82
\ 3 86 9 2 7 18 9 134
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Tabla 14.5.8.A
Prevalencia de enfermedades raras. Otras anomalias congénitas respiratorias.
NUmero de casos y tasa por 10.000 habitantes segun enfermedad y sexo. Regién de Murcia, 2015.

Numero de casos Tasa por 10.000
Enfermedad (codigo CIE9-MC) Mujeres  Varones Total Mujeres  Varones Total
Atresia coanal (748.0) 32 14 46 0,44 0,19 0,31
Otras anomalias nariz -otros no codificados (748.1) 26 46 72 0,36 0,63 0,49
Quiste pulmon congénito (748.4) 3 5 8 0,04 0,07 0,05
Agenesia, hipoplasia y displasia pulmonar (748.5) 17 27 44 0,23 0,37 0,30
Anomalia pulmonar no especificada (748.60) 0 2 2 0,00 0,03 0,01
Bronquiectasia congénita (748.61) 2 4 6 0,03 0,05 0,04
Otras anomalias pulmonares NCOC (748.69) 8 6 14 0,11 0,08 0,10
Otras anomalias especificadas del aparato respiratorio (748.8) 16 14 30 0,22 0,19 0,20
Anomalia respiratoria no especificada (748.9) 1 2 3 0,01 0,03 0,02
Total 105 120 225 1,44 1,64 1,54

Tabla 14.5.8.B
Prevalencia de enfermedades raras. Otras anomalias congénitas respiratorias.
NuUmero de casos segun enfermedad, sexo y grupos de edad. Region de Murcia, 2015.

Enfermedad (cédigo CIE9-MC) <1 1-14 15-29 30-44 45-59 60-74 =75
Atresia coanal (748.0) ’\\;I g 13 Z : g ?] g ?Z
Otras anomalias nariz -otros no codificados (748.1) ,\\;I g f g 12 12 ; } ig
Quiste pulmon congénito (748.4) ’\\;I g ; g ; g g g :
Agenesia, hipoplasia y displasia pulmonar (748.5) '\\;I ? 1; ; i 3 2 1 ;;
Anomalia pulmonar no especificada (748.60) ,\\;I g (1) ? g g g g (2)
Bronquiectasia congénita (748.61) ’\\;I :) (1) g g ? g :) i
Otras anomalias pulmonares NCOC (748.69) '\\;I : : :) g é g g 2
Otras anomalias especificadas del aparato respiratorio (748.8) ’\\f f ; ? g i ‘2‘ ; 12
Anomalia respiratoria no especificada (748.9) ’\\;l ? } g g g g g ;
Total M 4 37 14 16 21 8 5 105
Vv 4 38 13 29 21 10 5 120
Tabla 14.5.9.A

Prevalencia de enfermedades raras. Deformidades del pie.
NuUmero de casos y tasa por 10.000 habitantes seguin enfermedad y sexo. Regién de Murcia, 2015.

Numero de casos Tasa por 10.000
Enfermedad (codigo CIE9-MC) Mujeres  Varones Total Mujeres  Varones Total
Talipes valgo (pie valgo) (754.60) 102 15 17 1,39 0,20 0,80
Pie plano congénito (754.61) 33 50 83 0,45 0,68 0,57
Talipes calcaneovalgo (754.62) 3 2 5 0,04 0,03 0,03
Otra deformidad en valgo de pie NCOC (754.69) 35 49 84 0,48 0,67 0,57
Talipes no especificado (754.70) 20 17 37 0,27 0,23 0,25
Talipes cavo (754.71) 473 106 579 6,47 1,45 3,95
Otra deformidad congénita del pie NCOC (754.79) 31 46 77 0,42 0,63 0,53
Total 697 285 982 9,53 3,89 6,70
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Tabla 14.5.9.B
Prevalencia de enfermedades raras. Deformidades del pie.
NUmero de casos segun enfermedad, sexo y grupos de edad. Region de Murcia, 2015.

Enfermedad (codigo CIE9-MC) 15-29 30-44 45-59 60-74 =75

Talipes valgo (pie valgo) (754.60) M 0 10 8 9 37 3 > 102
pes valgo fpie vargo) (758 Voo 9 4 1 0 1 0o 15
) L. M 0 10 18 1 0 3 1 33
Pie plano congénito (754.61)
) 0 16 27 2 3 2 0 50
. M 0 1 1 0 0 1 0 3
Talipes calcaneovalgo (754.62)
v 0 1 1 0 0 0 0 2
M 0 18 1" 1 0 3 2 35
Otra deformidad en valgo de pie NCOC (754.69)
Vv 0 20 23 2 1 3 0 49
X . M 1 1 1 3 0 3 1 20
Talipes no especificado (754.70)
\ 0 12 2 1 1 1 0 17
. M 1 9 39 38 93 178 115 473
Talipes cavo (754.71)
Vv 0 2 43 17 20 15 9 106
M 0 20 7 1 1 1 1 31
Otra deformidad congénita del pie NCOC (754.79)
v 0 23 16 6 0 1 0 46
M 2 79 85 53 131 222 125 697
Total
' 0 83 116 29 25 23 9 285

Tabla 14.5.11.A
Prevalencia de enfermedades raras. Polidactilia y sindactilia.
NUmero de casos y tasa por 10.000 habitantes seguin enfermedad y sexo. Region de Murcia, 2015.

Numero de casos Tasa por 10.000
Enfermedad (cédigo CIE9-MC) Mujeres  Varones Total Mujeres  Varones Total
Polidactilia, digitos no especificados (755.00) 9 18 27 0,12 0,25 0,18
Polidactilia, dedos de los pies (755.02) 37 35 72 0,51 0,48 0,49
Sindactilia, sitios multiples y sitios no especificados (755.10) 6 9 15 0,08 0,12 0,10
Sindactilia, dedos de la mano sin fusion de hueso (755.11) 14 38 52 0,19 0,52 0,35
Sindactilia, dedos de la mano con fusién de hueso (755.12) 0 1 1 0,00 0,01 0,01
Sindactilia, dedos del pie sin fusion de hueso (755.13) 13 28 M 0,18 0,38 0,28
Sindactilia, dedos del pie con fusion de hueso (755.14) 2 2 4 0,03 0,03 0,03
Total 81 131 212 1,1 1,79 1,45

Tabla 14.5.11.B
Prevalencia de enfermedades raras. Polidactilia y sindactilia.
NUmero de casos segin enfermedad, sexo y grupos de edad. Region de Murcia, 2015.

Enfermedad (cédigo CIE9-MC) 15-29 30-44 45-59 60-74 =75

Polidactilia, digitos no especificados (755.00) '\\;I g 1‘71 i g g g g 1:
Polidactilia, dedos de los pies (755.02) '\\;I g ig g ; :) } g :;
Sindactilia, sitios multiples y sitios no especificados (755.10) ’\\f g g ; g g 1 (1) g
Sindactilia, dedos de la mano sin fusion de hueso (755.11) '\\;I g 22 g (2) 1 g :) ;g
Sindactilia, dedos de la mano con fusion de hueso (755.12) ’\\f g ? g g g g g ?
Sindactilia, dedos del pie sin fusion de hueso (755.13) '\\;I g 1; ‘7‘ ; (2) ? :) ;:
Sindactilia, dedos del pie con fusion de hueso (755.14) ’\\;l g ; g (1] g g g ;
Total M 0 55 15 3 4 2 2 81

\i 0 94 25 7 1 3 1 131
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Tabla 14.5.12.A
Prevalencia de enfermedades raras. Ausencia congénita de miembro inferior.
NUmero de casos y tasa por 10.000 habitantes segun enfermedad y sexo.
Regién de Murcia, 2015.

Numero de casos Tasa por 10.000
Enfermedad (cédigo CIE9-MC) Mujeres Varones Total | Mujeres Varones Total
Deformidad por reduccion de miembro inferior no especificada (755.30) 8 9 17 0,11 0,12 0,12
Deficiencia transversal de miembro inferior (755.31) 3 2 5 0,04 0,03 0,03
Deficiencia longitudinal de miembro inferior NCOC (755.32) 2 2 4 0,03 0,03 0,03
Deficiencia longitudinal combinada implica. pierna (completa o incompleta) (755.33) 2 0 2 0,03 0,00 0,01
Deficiencia longitudinal femoral, completa o parcial (755.34) 4 5 9 0,05 0,07 0,06
Deficiencia longitudinal tibioperoneal completa o parcial (755.35) 0 2 2 0,00 0,03 0,01
Deficiencia longitudinal tibia, completa o parcial (755.36) 4 2 6 0,05 0,03 0,04
Deficiencia longitudinal peroneal, completa o parcial (755.37) 3 3 6 0,04 0,04 0,04
Deficiencia longitudinal tarsos o metatarsos, completa o parcial (755.38) 101 9 110 1,38 0,12 0,75
Deficiencia longitudinal falanges, completa o parcial (755.39) 4 1 5 0,05 0,01 0,03
Total 131 35 166 1,79 0,48 1,13

Tabla 14.5.12.B
Prevalencia de enfermedades raras. Ausencia congénita de miembro inferior.
NUmero de casos segun enfermedad, sexo y grupos de edad.
Regién de Murcia, 2015.

Enfermedad (cédigo CIE9-MC) <1 1-14 15-29 30-44 45-59 60-74 =75 Total
M 1 4 1 0 0 1 1 8
Deformidad por reduccion de miembro inferior no especificada (755.30)
\' 0 2 4 1 1 0 1 9
S . L M 0 1 1 0 0 0 1 3
Deficiencia transversal de miembro inferior (755.31)
\ 0 1 0 1 0 0 0 2
M 0 1 1 0 0 0 0 2
Deficiencia longitudinal de miembro inferior NCOC (755.32)
\' 0 0 1 0 1 0 0 2
Deficiencia longitudinal combinada implicacién pierna (completa o M 0 1 0 0 0 1 0 2
incompleta) (755.33) Vv 0 0 0 0 0 0 0 0
- i . M 0 0 3 1 0 0 0 4
Deficiencia longitudinal femoral, completa o parcial (755.34)
\ 0 1 2 2 0 0 0 5
L R ) M 0 0 0 0 0 0 0 0
Deficiencia longitudinal tibioperoneal completa o parcial (755.35)
\ 0 0 1 0 1 0 0 2
M 0 0 3 0 0 1 0 4
Deficiencia longitudinal tibia, completa o parcial (755.36)
\ 0 1 1 0 0 0 0 2
S I . M 0 1 2 0 0 0 0 3
Deficiencia longitudinal peroneal, completa o parcial (755.37)
v 0 2 1 0 0 0 0 3
L T ) M 0 0 2 5 28 47 19 101
Deficiencia longitudinal tarsos o metatarsos, completa o parcial (755.38)
\% 0 0 1 1 2 5 0 9
L I . M 0 0 1 3 0 0 0 4
Deficiencia longitudinal falanges, completa o parcial (755.39)
\ 0 1 0 0 0 0 0 1
M 1 8 14 9 28 50 21 131
Total
Vv 0 8 1 5 5 5 1 35
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Tabla 14.5.14.A
Prevalencia de enfermedades raras. Otras anomalias congénitas de las extremidades.
NUmero de casos y tasa por 10.000 habitantes seguin enfermedad y sexo. Regién de Murcia, 2015.

Numero de casos Tasa por 10.000

Enfermedad (cédigo CIE9-MC) Mujeres Varones Total |Mujeres Varones Total

Deform. por reduccion de miembro superior no especificada (755.20) 5 5 10 0,07 0,07 0,07
Deficiencia transversal de miembro superior (755.21) 8 8 16 0,11 0,11 0,11
Deficiencia longitudinal de miembro superior NCOC (755.22) 4 2 6 0,05 0,03 0,04
Defic. longit. combinada que implica hamero, radio, clbito, compl. o parc. (755.23) 1 0 1 0,01 0,00 0,01
Deficiencia longitudinal radiocubital completa o parcial (755.25) 1 1 2 0,01 0,01 0,01
Deficiencia longitudinal radio completa o parcial (755.26) 2 1 3 0,03 0,01 0,02
Deficiencia longitudinal ctbito, completa o parcial (755.27) 1 2 3 0,01 0,03 0,02
Defic. longit. carpianos o metacarpianos, completa o parcial (755.28) 0 3 3 0,00 0,04 0,02
Deficiencia longitudinal falanges, completa o parcial (755.29) 8 6 14 0,11 0,08 0,10
Deformidades por reduccion, miembro no especificado (755.4) 3 5 8 0,04 0,07 0,05
Elevacion congénita de la escapula (755.52) 2 4 6 0,03 0,05 0,04
Sinostosis radiocubital (755.53) 2 8 10 0,03 0,11 0,07
Deformidad de Madelung (755.54) 4 1 5 0,05 0,01 0,03
Acrocefalosindactilia (755.55) 4 1" 15 0,05 0,15 0,10
Mano hendida congénita (755.58) 0 1 1 0,00 0,01 0,01

Otras anomalias miembro superior NCOC (755.59) 39 31 70 0,53 0,42 0,48
Otras anomalias miembro inferior NCOC (755.69) 17 12 29 0,23 0,16 0,20
Otras anomalias especif. de miembro no especificado (755.8) 7 8 15 0,10 0,11 0,10
Total 108 109 217 148 1,49 1,48
Tabla 14.5.14.B
Prevalencia de enfermedades raras. Otras anomalias congénitas de las extremidades.
NUmero de casos segun enfermedad, sexo y grupos de edad. Regién de Murcia, 2015.
Enfermedad (cédigo CIE9-MC) Sexo <1 1-14 15-29 30-44 45-59 60-74 =75 Total

N
—
o

1

(%2}

Deform. por reduccion de miembro superior no especificada (755.20)
Deficiencia transversal de miembro superior (755.21)

Deficiencia longitudinal de miembro superior NCOC (755.22)

Deficiencia longitudinal combinada que implica himero, radio, clbito
compl. o parc. (755.23)

Deficiencia longitudinal radiocubital completa o parcial (755.25)
Deficiencia longitudinal radio completa o parcial (755.26)
Deficiencia longitudinal ctbito, completa o parcial (755.27)

Defic. longit. carpianos o metacarpianos, completa o parcial (755.28)
Deficiencia longitudinal falanges, completa o parcial (755.29)
Deformidades por reduccion, miembro no especificado (755.4)
Elevacion congénita de la escapula (755.52)

Sinostosis radiocubital (755.53)

Deformidad de Madelung (755.54)

Acrocefalosindactilia (755.55)
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Mano hendida congénita (755.58)
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Tabla 14.5.14.B (Continuacién)

Enfermedad (cédigo CIE9-MC) <1 1-14 15-29 30-44 45-59 60-74 =75
o . M 1 9 5 6 7 9 2 39
Otras anomalias miembro superior NCOC (755.59) v 0 8 6 5 6 6 0 31
o A M 1 5 2 3 3 3 0 17
Otras anomalias miembro inferior NCOC (755.69) v 0 ) 3 3 3 1 0 12
. . . . M 0 2 3 2 0 0 0 7
Otras anomalias especif. de miembro no especificado (755.8) v 0 7 1 5 0 0 0 8
Total M 3 31 24 17 15 15 3 108
\ 0 40 21 20 15 11 2 109

Tabla 14.5.15.A
Prevalencia de enfermedades raras. Anomalias congénitas del craneo y los huesos faciales.
NuUmero de casos y tasa por 10.000 habitantes seguin enfermedad y sexo. Regién de Murcia, 2015.

Numero de casos Tasa por 10.000

Enfermedad (codigo CIE9-MC) Mujeres  Varones Total Mujeres  Varones Total

Anomalias de huesos craneales y faciales (756.0) 97 150 247 1,33 2,04 1,69

Tabla 14.5.15.B
Prevalencia de enfermedades raras. Anomalias congénitas del craneo y los huesos faciales.
Numero de casos segun enfermedad, sexo y grupos de edad. Regidon de Murcia, 2015.

Enfermedad (codigo CIE9-MC) 1-14 15-29 30-44 45-59 60-74 =75 Total

Anomalias de huesos craneales y faciales (756.0)
Vv 5 121 12 5 4 3 0 150

Tabla 14.5.16.A
Prevalencia de enfermedades raras. Espondilolisis lumbosacra.
NUmero de casos y tasa por 10.000 habitantes segun enfermedad y sexo. Regién de Murcia, 2015.

Numero de casos Tasa por 10.000

Enfermedad (cédigo CIE9-MC) Mujeres  Varones Total Mujeres  Varones Total

Espondilolisis, region lumbosacra (756.11) 86 86 172 1,18 1,17 1,17

Tabla 14.5.16.B
Prevalencia de enfermedades raras. Espondilolisis lumbosacra.
NuUmero de casos segun enfermedad, sexo y grupos de edad. Region de Murcia, 2015.

Enfermedad (c6digo CIE9-MC) 1-14 15-29 30-44 45-59 60-74 =75

M 0 0 2 7 18 25 34 86

Espondilolisis, region lumbosacra (756.11)
v 0 2 3 1 16 27 27 86

Tabla 14.5.17.A
Prevalencia de enfermedades raras. Espondilolistesis.
NUmero de casos y tasa por 10.000 habitantes segiin enfermedad y sexo. Region de Murcia, 2015.

Numero de casos Tasa por 10.000

Enfermedad (cédigo CIE9-MC) Mujeres  Varones Total Mujeres  Varones Total

Espondilolistesis (756.12) 312 239 551 4,27 3,26 3,76
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Tabla 14.5.17.B
Prevalencia de enfermedades raras. Espondilolistesis.
Numero de casos segun enfermedad, sexo y grupos de edad. Region de Murcia, 2015.

Enfermedad (codigo CIE9-MC) 1-14 15-29 30-44 45-59 60-74 =75 Total

Espondilolistesis (756.12)

Tabla 14.5.18.A
Prevalencia de enfermedades raras. Otras anomalias congénitas de la columna vertebral.
NUmero de casos y tasa por 10.000 habitantes segun enfermedad y sexo. Regién de Murcia, 2015.

Numero de casos Tasa por 10.000
Enfermedad (cédigo CIE9-MC) Mujeres  Varones Total j Varones Total
Anomalia de la columna vertebral no especificada (756.10) 22 1" 33 0,30 0,15 0,23
Ausencia congénita de vértebra (756.13) 1 1 2 0,01 0,01 0,01
Hemivértebra (756.14) 4 4 8 0,05 0,05 0,05
Fusion de la columna [vértebra], congénita (756.15) 14 10 24 0,19 0,14 0,16
Sindrome de Klippel-Feil (756.16) 13 6 19 0,18 0,08 0,13
Espina bifida oculta (756.17) 45 20 65 0,62 0,27 0,44
Otra anomalia vertebral -otros no codificados (756.19) 39 48 87 0,53 0,65 0,59
Total 138 100 238 1,89 1,36 1,62

Tabla 14.5.18.B
Prevalencia de enfermedades raras. Otras anomalias congénitas de la columna vertebral.
Numero de casos segun enfermedad, sexo y grupos de edad. Regién de Murcia, 2015.

Enfermedad (cédigo CIE9-MC) Sexo <1 1-14 15-29 30-44 45-59 60-74 =75 Total
0 2 4 4 10 1 1 22

Anomalia de la columna vertebral no especificada (756.10)

Vv 0 3 1 1 5 1 0 11

M 0 0 0 1 0 0 0 1
Ausencia congénita de vértebra (756.13)

v 0 0 0 1 0 0 0 1

M 0 1 2 0 0 0 1 4
Hemivértebra (756.14)

Vv 1 2 1 0 0 0 0 4

M 0 1 0 5 4 3 1 14
Fusion de la columna [vértebra], congénita (756.15)

" 0 0 0 5 4 1 0 10

M 0 3 1 5 3 1 0 13
Sindrome de Klippel-Feil (756.16)

Vv 0 0 4 0 1 1 0 6

M 1 3 9 19 8 4 1 45
Espina bifida oculta (756.17)

' 0 6 4 4 3 2 1 20

M 0 1 2 4 5 18 9 39
Otra anomalia vertebral -otros no codificados (756.19)

Vv 0 1 5 4 10 21 7 48

M 1 11 18 38 30 27 13 138
Total

' 1 12 15 15 23 26 8 100
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Tabla 14.5.19.A
Prevalencia de enfermedades raras. Osteogénesis imperfecta.
NUmero de casos y tasa por 10.000 habitantes seguin enfermedad y sexo. Regiéon de Murcia, 2015.

Numero de casos Tasa por 10.000

Enfermedad (cédigo CIE9-MC) Mujeres  Varones Total Mujeres  Varones Total

Osteogénesis imperfecta (756.51) 16 26 42 0,22 0,35 0,29

Tabla 14.5.19.B
Prevalencia de enfermedades raras. Osteogénesis imperfecta.
NUmero de casos segin enfermedad, sexo y grupos de edad. Region de Murcia, 2015.

Enfermedad (cédigo CIE9-MC) 1-14 15-29 30-44 45-59 60-74

Osteogénesis imperfecta (756.51)

Tabla 14.5.20.A
Prevalencia de enfermedades raras. Anomalias congénitas del diafragma.
NUmero de casos y tasa por 10.000 habitantes segiin enfermedad y sexo. Region de Murcia, 2015.

Numero de casos Tasa por 10.000

Enfermedad (codigo CIE9-MC) Mujeres  Varones Total Mujeres  Varones Total

Anomalias diafragmaticas (756.6) 66 62 128 0,90 0,85 0,87

Tabla 14.5.20.B
Prevalencia de enfermedades raras. Anomalias congénitas del diafragma.
Numero de casos segun enfermedad, sexo y grupos de edad. Regiéon de Murcia, 2015.

Enfermedad (codigo CIE9-MC) 1-14 15-29 30-44 45-59 60-74 =75 Total

Anomalias diafragmaticas (756.6)

Tabla 14.5.21.A
Prevalencia de enfermedades raras. Anomalias congénitas de la pared abdominal.
NUmero de casos y tasa por 10.000 habitantes seguiin enfermedad y sexo. Region de Murcia, 2015.

Numero de casos Tasa por 10.000
Enfermedad (cédigo CIE9-MC) Mujeres  Varones Total Mujeres  Varones Total
Anomalia de pared abdominal, no especificada (756.70) 1 1 2 0,01 0,01 0,01
Sindrome “vientre de ciruela pasa” (756.71) 3 0 3 0,04 0,00 0,02
Onfalocele (756.72) 1 3 4 0,01 0,04 0,03
Gastrosquisis (756.73) 4 6 10 0,05 0,08 0,07
Otras anomalias congénitas de la pared abdominal (756.79) 19 13 32 0,26 0,18 0,22
Total 28 23 51 0,38 0,31 0,35
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Tabla 14.5.21.B
Prevalencia de enfermedades raras. Anomalias congénitas de la pared abdominal.
NUmero de casos segun enfermedad, sexo y grupos de edad. Region de Murcia, 2015.

Enfermedad (codigo CIE9-MC) <1 1-14 15-29 30-44 45-59 60-74 =75 Total

M 0 1 0 0 0 0 0 1
A li inal, ifi 756.7
nomalia de pared abdominal, no especificada (756.70) v 0 1 0 0 0 0 0 1
, v . M M 0 0 0 1 1 1 0 3
Sindrome “vientre de ciruela pasa” (756.71)
Vv 0 0 0 0 0 0 0 0
M 0 0 0 1 0 0 0 1
Onfalocele (756.72)
\ 1 1 1 0 0 0 0 3
. M 0 4 0 0 0 0 0 4
Gastrosquisis (756.73)
Vv 0 5 1 0 0 0 0 6
M 0 14 1 3 1 0 0 19
Otras anomalias congénitas de la pared abdominal (756.79)
Vv 0 10 0 0 2 1 0 13
M 0 19 1 5 2 1 0 28
Total
Vv 1 17 2 0 2 1 0 23

Tabla 14.5.23.A
Prevalencia de enfermedades raras. Otras anomalias congénitas del tegumento.
NUmero de casos y tasa por 10.000 habitantes seguin enfermedad y sexo. Region de Murcia, 2015.

Numero de casos Tasa por 10.000
Enfermedad (codigo CIE9-MC) Mujeres  Varones Total Mujeres Varones Total
Edema hereditario de las piernas (757.0) 6 3 9 0,08 0,04 0,06
Ictiosis congénita (757.1) 37 27 64 0,51 0,37 0,44
Displasia ectodérmica congénita (757.31) 6 17 23 0,08 0,23 0,16
Hamartomas vasculares (757.32) 58 59 17 0,79 0,80 0,80
Otras anomalias especificadas de la piel NCOC (757.39) 43 35 78 0,59 0,48 0,53
Anomalias especificadas del pelo (757.4) 4 6 10 0,05 0,08 0,07
Anomalias especificadas de las ufias (757.5) 3 4 7 0,04 0,05 0,05
Total 157 151 308 2,15 2,06 2,10

Tabla 14.5.23.B
Prevalencia de enfermedades raras. Otras anomalias congénitas del tegumento.
NUmero de casos segin enfermedad, sexo y grupos de edad. Region de Murcia, 2015.

Enfermedad (cédigo CIE9-MC) 1-14 15-29 30-44 45-59 60-74 =75 Total

M 0 2 1 1 1 1 0 6
Edema hereditario de las piernas (757.0)
" 0 0 0 1 1 1 0 3
L L. M 0 4 1 2 5 1" 14 37
Ictiosis congénita (757.1)
v 0 10 5 2 2 2 6 27
. . o L. M 0 4 1 1 0 0 0 6
Displasia ectodérmica congénita (757.31)
Vv 0 13 3 0 1 0 0 17
M 0 24 5 16 8 4 1 58
Hamartomas vasculares (757.32)
v 0 32 7 7 6 6 1 59
, . X M 0 9 5 6 14 8 1 43
Otras anomalias especificadas de la piel NCOC (757.39)
v 0 15 0 8 4 4 4 35
M 0 1 1 2 0 0 0 4
Anomalias especificadas del pelo (757.4)
\ 1 5 0 0 0 0 0 6
M 0 1 0 0 2 0 0 3
Anomalias especificadas de las ufias (757.5)
" 0 3 0 0 0 1 0 4
M 0 45 14 28 30 24 16 157
Total
Vv 1 78 15 18 14 14 1 151
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Tabla 14.5.24.A
Prevalencia de enfermedades raras. Pectus excavatum.
NUmero de casos y tasa por 10.000 habitantes seguin enfermedad y sexo. Regién de Murcia, 2015.

Numero de casos Tasa por 10.000

Enfermedad (cédigo CIE9-MC) Mujeres  Varones Total Mujeres  Varones Total

Pectus excavatum (754.81) 1" 45 56 0,15 0,61 0,38

Tabla 14.5.24.B
Prevalencia de enfermedades raras. Pectus excavatum.
NUmero de casos segun enfermedad, sexo y grupos de edad. Region de Murcia, 2015.

Enfermedad (codigo CIE9-MC) 1-14 15-29 30-44 45-59 60-74 =75

Pectus excavatum (754.81)

Tabla 14.5.26.A
Prevalencia de enfermedades raras. Todas las demas anomalias congénitas.
NUmero de casos y tasa por 10.000 habitantes segiin enfermedad y sexo. Region de Murcia, 2015.

Numero de casos Tasa por 10.000
Enfermedad (codigo CIE9-MC) Mujeres  Varones Total Mujeres  Varones Total
Deformidades de craneo, cara y mandibula (754.0) 51 7 122 0,70 0,97 0,83
Deformidades de masculo esternocleidomastoideo (754.1) 26 34 60 0,36 0,46 0,41
Deformidades de la columna vertebral congénito (754.2) 47 31 78 0,64 0,42 0,53
Genu recurvatum congénito (754.40) 4 2 6 0,05 0,03 0,04
Pectus carinatum (754.82) 3 14 17 0,04 0,19 0,12
Otras anomalias de costillas y esternon (756.3) 10 12 22 0,14 0,16 0,15
Condrodistrofia (756.4) 48 33 81 0,66 0,45 0,55
Osteodistrofia no especificada (756.50) 2 4 6 0,03 0,05 0,04
Osteopetrosis (756.52) 5 1 6 0,07 0,01 0,04
Osteopoiquilosis (756.53) 2 1 3 0,03 0,01 0,02
Displasia fibrosa poliostética de hueso (756.54) 5 7 12 0,07 0,10 0,08
Displasia condroectodérmica (756.55) 1 2 3 0,01 0,03 0,02
Displasia epifisaria multiple (756.56) 6 5 1" 0,08 0,07 0,08
Otra osteodistrofia -otros no codificados (756.59) 26 18 44 0,36 0,25 0,30
Sindrome de Ehlers-Danlos (756.83) 25 14 39 0,34 0,19 0,27
Otras anom. de musculo, tendon, fascia y tej. conectivo NCOC (756.89) 47 49 96 0,64 0,67 0,66
Otras anomalias y no especif. del aparato musculoesquelético (756.9) 23 20 43 0,31 0,27 0,29
Sindrome de Patau (758.1) 2 4 6 0,03 0,05 0,04
Sindrome de Edwards (758.2) 13 6 19 0,18 0,08 0,13
Sindrome cri-du-chat (758.31) 1 4 5 0,01 0,05 0,03
Sindrome velo-cardio-facial (758.32) 8 8 16 0,11 0,11 0,11
Otras microdeleciones (758.33) 8 10 18 0,11 0,14 0,12
Otras deleciones autosdmicas (758.39) 51 58 109 0,70 0,79 0,74
Otras afecciones debidas a anomalias autosémicas (758.5) 135 146 281 1,85 1,99 1,92
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Tabla 14.5.26.A (Continuacién)

Numero de casos Tasa por 10.000
Enfermedad (cédigo CIE9-MC) Mujeres  Varones Total Mujeres  Varones Total
Disgenesia gonadal (758.6) 100 1 101 1,37 0,01 0,69
Otras afecciones debidas a anom. de los cromosomas sexuales (758.81) 51 42 93 0,70 0,57 0,63
Otras afecciones debidas a anomalias de los cromosomas (758.89) 19 12 31 0,26 0,16 0,21
Afecciones por anomalias cromosémicas no especificadas (758.9) 30 21 51 0,41 0,29 0,35
Anomalias de bazo (759.0) 40 45 85 0,55 0,61 0,58
Anomalias de glandula suprarrenal (759.1) 4 2 6 0,05 0,03 0,04
Situs inversus (759.3) 34 24 58 0,46 0,33 0,40
Esclerosis tuberosa (759.5) 34 32 66 0,46 0,44 0,45
Otras hamartosis NCOC (759.6) 72 n 143 0,98 0,97 0,98
Anomalias congénitas multiples, descritas como tales (759.7) 34 35 69 0,46 0,48 0,47
Sindrome de Prader-Willi (759.81) 21 32 53 0,29 0,44 0,36
Sindrome de Marfan (759.82) 27 29 56 0,37 0,40 0,38
Sindrome de fragilidad X (759.83) 172 149 321 2,35 2,03 2,19
Otras anomalias especificadas (759.89) 921 1.035 1.956 12,59 14,11 13,35
Anomalia congénita, no especificada (759.9) 47 41 88 0,64 0,56 0,60
Total 2.155 2.125 4.280 29,47 28,97 29,22

Tabla 14.5.26.B
Prevalencia de enfermedades raras. Todas las demds anomalias congénitas.
NUmero de casos segin enfermedad, sexo y grupos de edad. Region de Murcia, 2015.

Enfermedad (cédigo CIE9-MC) Sexo <1 1-14 15-29 30-44 45-59 60-74 =75 Total
. M 2 33 3 4 4 3 2 51
Deformidades de craneo, cara y mandibula (754.0)
\% 2 53 3 9 2 2 0 7
) ) ) ) M 0 19 4 2 1 0 0 26
Deformidades de musculo esternocleidomastoideo (754.1)
\% 2 28 2 1 0 0 1 34
M 0 3 19 10 8 4 3 47
Deformidades de la columna vertebral congénito (754.2)
Vv 0 4 16 6 1 2 2 31
. M 1 1 0 1 1 0 0 4
Genu recurvatum congénito (754.40)
Vv 0 2 0 0 0 0 0 2
. M 0 0 0 0 1 1 1 3
Pectus carinatum (754.82)
Vv 0 2 6 3 1 1 1 14
i M 0 2 3 2 1 2 0 10
Otras anomalias de costillas y esternon (756.3)
\% 0 2 3 3 0 2 2 12
o M 0 8 15 15 6 3 1 48
Condrodistrofia (756.4)
Vv 0 12 6 7 2 4 2 33
M 0 0 1 0 0 0 1 2
Osteodistrofia no especificada (756.50)
Vv 0 0 1 2 1 0 0 4
. M 0 0 1 0 1 1 2 5
Osteopetrosis (756.52)
Vv 0 0 1 0 0 0 0 1
N M 0 0 0 0 2 0 0 2
Osteopoiquilosis (756.53)
\% 0 0 0 0 1 0 0 1
o o M 0 0 0 2 2 0 1 5
Displasia fibrosa poliostética de hueso (756.54)
\% 0 0 3 2 1 1 0 7
) . L M 0 1 0 0 0 0 0 1
Displasia condroectodérmica (756.55)
Vv 0 0 0 2 0 0 0 2
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Tabla 14.5.26.B (Continuacién)

Enfermedad (cédigo CIE9-MC) Sexo <1 1-14 15-29 30-44 45-59 60-74 =75 Total
Displasia epifisaria multiple (756.56) M ! 2 ! 2 0 6
P P P ' 1 2 0 2 5
5 3 4 10 26
Otra osteodistrofia -otros no codificados (756.59)
2 3 5 4 18
5 4 11 3 25
Sindrome de Ehlers-Danlos (756.83)
4 4 3 3 14
, i . . . 34 5 1 5 47
Otras anom. de musculo, tenddn, fascia y tej. conectivo NCOC (756.89)
34 8 3 3 49
. . » 3 6 9 2 23
Otras anomalias y no especif. del aparato musculoesquelético (756.9)
4 6 5 2 20
0 2 0 0 2
Sindrome de Patau (758.1)
1 1 2 0 4
5 4 1 3 13
Sindrome de Edwards (758.2)
3 1 1 0 6
1 0 0 0 1
Sindrome cri-du-chat (758.31)
2 2 0 0 4
4 1 3 0 8
Sindrome velo-cardio-facial (758.32)
4 2 1 0 8
. ) 5 2 1 0 8
Otras microdeleciones (758.33)
6 3 0 0 10
) - 31 10 9 1
Otras deleciones autosomicas (758.39)
39 13 5 1 58

w
(=)}
=
~
S
(o]
N
=

135
Otras afecciones debidas a anomalias autosomicas (758.5)

—_ N Ul O WO O O 0 = = = = 2o 20 0 0O N 0O O o o = 0O 0 O o o o oo — o o —= w b o
O N O O W = = B U1l O O O O O O ONDNDPROOOOOOOOOOOO = WwWoNO—= — o o o
w1
ey

- O O O = O N NOO O O O O O ON O OOO— O O O OO0 — O 0O — 0O 0O O O — 0O O o0 0O 0O oo o oo o o o o
N
w
w
(=}
N
oo

57 16 38 26 146
Disgenesia gonadal (758.6) 8 100
g g ' 0 1 0 0 1
24 12 8 6 51
Otras afecciones debidas a anom. de los cromosomas sexuales (758.81)
20 12 6 3 42
. ) . 1 6 7 3 19
Otras afecciones debidas a anomalias de los cromosomas (758.89) 5 3 5 1 12
. . - " 8 1" 8 2 30
Afecciones por anomalias cromosémicas no especificadas (758.9)
9 9 2 0 21
4 7 5 1" 40
Anomalias de bazo (759.0)
4 7 10 8 1 45
2 1 0 0 4
Anomalias de glandula suprarrenal (759.1)
1 0 0 0 2
. 5 9 8 6 34
Situs inversus (759.3)
4 5 5 4 24
. 10 4 10 5 34
Esclerosis tuberosa (759.5)
9 10 6 3 32
. 7 8 19 18 1 72
Otras hamartosis NCOC (759.6)
9 7 12 10 21 12 Al
q - L . 22 4 4 1 1 0 34
Anomalias congénitas multiples, descritas como tales (759.7)
23 7 2 0 1 0 35
. - 7 7 3 1 1 2 21
Sindrome de Prader-Willi (759.81)
18 7 3 2 0 1 32
5 6 7 7 2 0 27
Sindrome de Marfan (759.82)
3 9 14 2 1 0 29
14 24 46 59 20 9 172
Sindrome de fragilidad X (759.83)
26 46 41 19 11 5 149
, . 33 507 123 110 82 40 26 921
Otras anomalias especificadas (759.89)
46 628 148 80 75 38 20 1.035
. - i 1 24 7 10 4 0 1 47
Anomalia congénita, no especificada (759.9)
0 24 8 6 2 1 0 4
11 860 370 397 287 121 79 2.155

< EI<ZT<=EZT<C<EZT<KEZT<CKEZT<CEZI<CKEZ<KEZ<KEZ<K=Z<KCKEZE<Z<K<K=ZZ<KZ=EZ=<ZC<K<KZ<KZ=<K<=ZC<KZ<=Z=<K=ZC<KE=E<<=Z<Z=Z<E<E<EC<

Total
58 1.043 381 287 179 114 63 2.125
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15. Otros y no clasificados

Tabla 15.A
Prevalencia de enfermedades raras. Otros y no clasificados.
NUmero de casos y tasa por 10.000 habitantes segun enfermedad y sexo.
Regién de Murcia, 2015.

Numero de casos Tasa por 10.000

Enfermedad (cédigo CIE9-MC) Mujeres Varones Total | Mujeres Varones Total

11.6 Otras comp. nac., puer. ~ Sospecha de dafios al feto por enf. viral en la

que afecta trat. de la madre ~ madre (655.3 [0,1,3]) s L s 2 ney 122
Anticonvulsivos que afectan al feto o recién
nacido a través placenta/leche materna (760.77) ! 0 ! 0.01 0.00 0.01
15.7 Otras afecciones ) .
perinatales Rubéola congénita (771.0) 0 4 4 0,00 0,05 0,03
Infeccion congénita por citomegalovirus (771.1) 12 13 25 0,16 0,18 0,17
Sindrome de lisis tumoral (277.88) 3 7 10 0,04 0,10 0,07
16.10 Complicaciones
Hipertemia maligna (995.86) 2 4 6 0,03 0,05 0,04
16.11 Envenenamiento B IE00 BEE TS D CEEI 9 0 4 4 000 005 003
especificado (984.9)
18. _C_odlgos residuales, no Slndr(')nje de hipoventilacion alveolar central 5 6 1 0,07 0,08 0,08
clasificados congénito (327.25)
Total 177 38 215 2,42 0,52 1,47

Graficos 15.A./15.B
Prevalencia de enfermedades raras. Otros y no clasificados.
Tasa por 10.000 segun area de salud de residencia (izg.) y segun sexo y grupos de edad (dcha.).
Region de Murcia, 2015.
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. PREVALENCIA DE ENFERMEDADES RARAS EN LA REGION DE MURCIA 2015 .

Tabla 15.B
Prevalencia de enfermedades raras. Otros y no clasificados.
NUmero de casos segun enfermedad, sexo y grupos de edad. Region de Murcia, 2015.

Enfermedad (cédigo CIE9-MC) Sexo <1 1-14 15-29 30-44 45-59 60-74 =75 Total
11.6 Otras comp. nac./puer. ~ Sospecha de dafios al feto por enf. viral en M 0 0 20 106 28 0 0 154
que afecta trat. de la madre la madre (655.3 [0,1,3]) v 0 0 0 0 0 0 0 0
Anticonvulsivos que afectan feto/recién M 0 1 0 0 0 0 0 1
nacido a través placenta/leche mat
(760.77) \ 0 0 0 0 0 0 0 0
i M 0 0 0 0 0 0 0 0
15'.7 (t)trlas afecciones Rubéola congénita (771.0)
perinatales vV 0 1 0 1 2 0 0 4
Infeccion congénita por citomegalovirus M 1 n 0 0 0 0 0 12
7. v 1 12 0 0 0 0 0 13
M 0 2 0 0 0 1 0 3
Sindrome de lisis tumoral (277.88)
\ 0 1 1 0 1 2 2 7
16.10 Complicaciones
M 0 0 1 0 1 0 0 2
Hipertemia maligna (995.86)
\ 0 0 1 1 2 0 0 4
. Efecto toxico de compuesto de plomo no M 0 0 0 0 0 0 0 0
16.11 Envenenamiento -
especificado (984.9) v 0 0 0 0 0 1 3 4
18. Codigos residuales, no  Sindrome de hipoventilacién alveolar M 0 L 0 0 0 L 3 5
clasificados central congénito (327.25) v 0 1 1 1 1 1 1 6
M 1 15 21 106 29 2 3 177
Total
Y 1 15 3 3 6 4 6 38
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Anexo 1. Prevalencia de enfermedades raras segun cédigos CIE9-MC 2014

Cédigo
099.3
135
136.1
138
202.1[0-8]
202.5[0-8]
228.1
237.7
237.70
237.71
237.72
237.73
237.79
2384
242.0[0-1]
243
245.3
246.0
251.4
251.5
252.0
252.00
252.01
252.08
2521
253.0
253.1
253.2
253.3
253.4
2535
253.8
255.0
255.1
255.10
255.11
255.12
255.13
255.2
255.4
255.41
255.42
255.6
257.2
257.8
258.0
258.01
258.02

Descripcion

Enfermedad de Reiter

Sarcoidosis

Sindrome de Behcet

Efectos tardios de poliomielitis aguda

Micosis fungoide

Enfermedad de Letterer-Siwe

Linfangioma, cualquier sitio

Neurofibromatosis

Neurofibromatosis no especificada
Neurofibromatosis, tipo 1 (enf. Von Recklinghausen)
Neurofibromatosis, tipo 2 (neurofibrom. acustica)
Schwanomatosis

Otros tipos de neurofibromatosis

Policitemia vera

Bocio toxico difuso

Hipotiroidismo congénito

Tiroiditis fibrosa crénica

Trastorno de la secrecion tirocalcitonina
Anomalia en la secrecion de glucagon

Anomalia en la secrecion de gastrina
Hiperparatiroidismo

Hiperparatiroidismo, no especificado
Hiperparatiroidismo primario

Otro hiperparatiroidismo

Hipoparatiroidismo

Acromegalia y gigantismo

Otras hiperfunciones y no especificadas de la glandula pituitaria anterior
Panhipopituitarismo

Enanismo hipofisario

Otros trastornos glandula pituitaria anterior
Diabetes insipida

Otros trastornos de la hipdfisis y de origen hipotalamico
Sindrome de Cushing

Hiperaldosteronismo

Hiperaldosteronismo, no especificado
Aldosteronismo tratable con glucocorticoides
Sindrome de Conn

Sindrome de Bartter

Trastornos adrenogenitales

Insuficiencia corticoadrenal

Deficiencia glucocorticoide

Deficiencia mineralcorticoide

Hiperfuncion medulosuprarrenal

Otras hipofunciones testiculares

Otras disfunciones testiculares

Actividad poliglandular en adenomatosis endocrina multiple
Neoplasia endocrina mdltiple [NEM] tipo |
Neoplasia endocrina multiple [NEM] tipo 1A

114

Casos | Tasa Haig Edad
VIM | media DT
3,7

61 0,42 39,93 23,9
236 1,61 0.8 55,5 14,6
133 0,91 0,7 48,5 15,7
451 3,08 1.1 65,3 11,9

64 0,44 1,2 60,9 17,0

5 0,03 0.3 57,8 10,6
354 2,42 0,9 42,9 21,9
0 0,00 = = =

62 0,42 0.9 49,8 21,7
258 1,76 1,0 27,9 18,2

14 0,10 0.4 43,8 18,6

1 0,01 = = =
8 0,05 0,6 22,0 13,3
242 1,65 2,7 65,4 14,4
821 5,60 0.3 49,3 15,9
135 0,92 0,7 15,6 18,2
2 0,01 - - -
4 0,03 = = =
1 0,01 - - -
3 0,02 = = =
0 0,00 - - -
470 3,21 0.4 66,6 15,9
476 3,25 0.4 63,7 16,0
8 0,05 1,7 69,4 16,5
182 1,24 0.2 57,9 18,0

70 0,48 0,9 46,7 20,2
830 5,67 0,1 38,7 12,1
193 1,32 11 52,9 22,7
388 2,65 1.3 19,8 10,9

90 0,61 35 40,5 18,4
115 0,79 0.9 43,7 18,8
305 2,08 04 62,4 19,1
228 1,56 0,5 54,5 18,4

0 0,00 = = =
156 1,06 11 62,6 171
1 0,01 - - =
20 0,14 1.9 58,8 13,3
5 0,03 4,0 54,4 25,8
320 2,18 0.2 25,9 14,2

79 0,54 0,8 55,5 19,5

239 1,63 0,7 57,2 20,2
7 0,05 0.4 80,4 9,2
23 0,16 1.5 56,2 12,4
47 0,32 NP 51,3 18,2
0 0,00 - - -
1 0,01 = = =
56 0,38 1,0 48,2 15,3
54 0,37 1.3 44,6 20,5
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Anexo 1. Prevalencia de enfermedades raras segun cédigos CIE9-MC 2014 (Continuacion)

) w Ratio Edad
cod D ; e |
digo  Descripcion = media__DT

258.03 Neoplasia endocrina multiple [NEM] tipo I1B 2 0,01 -

258.1 Otras combinaciones de disfuncion endocrina 8 0,05 1,0 52,2 21,1
259.2 Sindrome carcinoide 13 0,09 1,2 65,2 15,2
259.4 Enanismo no clasificado bajo otro concepto 52 0,35 1,4 23,6 16,4
259.8 Otros trastornos endocrinos especificados 23 0,16 0,4 433 23,4
264 Carencia vitamina A 0 0,00 = = =
264.0 Carencia vitamina A con xerosis conjuntival 1 0,01 - - -
264.1 Carencia vitamina A con xerosis conjunt. y manchas de Bitot 1 0,01 - - -
264.2 Carencia vitamina A con xerosis corneal 0 0,00 - - -
264.3 Carencia vitamina A con ulceracion y xerosis corneal 0 0,00 - = =
264.4 Carencia vitamina A con queratomalacia 0 0,00 - - -
264.5 Carencia vitamina A con ceguera nocturna 0 0,00 = = =
264.6 Carencia vit. A con cicatrices xeroftalmicas de la cornea 0 0,00 - - -
264.7 Carencia vitamina A con otras manifestaciones oculares 1 0,01 - - -
264.8 Carencia vitamina A con otras manifestaciones 0 0,00 - - -
264.9 Carencia vitamina A no especificada 6 0,04 2,0 49,3 371
265.0 Beriberi 1 0,01 - - -
265.2 Pelagra 6 0,04 0,5 53,8 251
268.0 Raquitismo, activo 8 0,05 0,6 16,6 22,9
268.1 Raquitismo, efecto tardio 4 0,03 - - -
270 Trastorno del transporte y metabolismo de aminoacidos 0 0,00 - - -
270.0 Trastorno del transporte de aminoacidos 64 0,44 1.1 24,9 24,3
270.1 Fenilcetonuria (PKU) 73 0,50 0,7 15,3 13,1
270.2 Otros trastornos del metabolismo de amino4cidos aromaticos 100 0,68 1.4 16,4 17,2
270.3 Trastorno del metabolismo de aminoacidos de cadena ramificada 38 0,26 0,8 15,7 12,4
270.4 Trastorno del metabolismo de aminoacidos sulfurados 88 0,60 1.1 46,9 22,8
270.5 Trastorno del metabolismo de histidina 1 0,01 - - -
270.6 Trastorno del metabolismo del ciclo ureico 30 0,20 1.3 28,5 30,1
270.7 Otros trastornos del metabolismo de aminoacidos de cadena recta 173 1,18 0,9 13,2 12,9
270.8 Otros trastornos especificados del metabolismo de aminoacidos 2 0,01 - - -
270.9 Trastorno no especificado del metabolismo de aminoécidos 5 0,03 0,7 30,6 20,9
271.0 Glucogenosis 39 0,27 1,6 31,3 18,6
2711 Galactosemia 1" 0,08 0.8 33,0 24,2
2712 Intolerancia hereditaria a la fructosa 80 0,55 0.3 38,1 23,0
271.3 Carencia de disacaridasa intestinal y absorcion def. disacaridos 953 6,51 0,5 4,7 25,9
2714 Glucosuria renal 10 0,07 1,0 54,6 34,2
271.8 Otros trast. especif. del transporte y metabolismo carbohidratos 17 0,12 14 38,2 27,4
272.5 Carencia de lipoproteinas 23 0,16 23 48,1 25,2
272.6 Lipodistrofia 13 0,09 0.9 47,2 26,2
272.7 Lipidosis 66 0,45 1,0 44,9 23,9
272.8 Otros trastornos del metabolismo de los lipidos 452 3,09 0,8 69,0 17,9
273.0 Hipergammaglobulinemia policlonal 48 0,33 1.3 67,7 17,5
2731 Paraproteinemia monoclonal 630 4,30 1,2 75,4 13,8
273.2 Otras paraproteinemias m 0,76 1.1 68,9 18,0
273.3 Macroglobulinemia 53 0,36 1,9 72,3 14,7
273.4 Deficiencia de alfa-1-antitripsina 56 0,38 1.3 49,4 22,5
273.8 Otros trastornos del metabolismo de proteinas plasméaticas 488 3,33 1,0 59,4 27,5
275.0 Trastornos del metabolismo del hierro 181 1,24 4,0 60,4 13,1
275.01 Hemocromatosis hereditaria 88 0,60 3,9 61,5 18,3
275.03 Otros tipos de hemocromatosis 137 0,94 3,9 60,4 14,7
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Anexo 1. Prevalencia de enfermedades raras segun cédigos CIE9-MC 2014 (Continuacion)

) w Ratio Edad
cod D ; e |
Culdo SSCIIpCIon = media DT

275.09 Otros trastornos del metabolismo del hierro 34 0,23 32 59,8 15,9
275.1 Trastornos del metabolismo del cobre 67 0,46 1,2 39,2 15,1
275.2 Trastornos del metabolismo del magnesio 136 0,93 0,9 65,8 17,8
275.3 Trastornos del metabolismo del fosforo 98 0,67 1,0 44,7 29,6
275.4 Trastornos del metabolismo del calcio 0 0,00 - - -
275.40 Trastorno no especificado del metabolismo del calcio 76 0,52 0,9 39,2 30,7
275.49 Otros trastornos del metabolismo del calcio 716 4,89 0,8 74,8 16,6
277.0[0-9]  Fibrosis quistica 152 1,04 1,4 25,8 17,4
2771 Trastornos del metabolismo de porfirina 133 0,91 0,9 45,9 19,4
2717.2 Otros trastornos del metabolismo de purina y pirimidina 15 0,10 4,0 42,8 233
27713 Amiloidosis 0 0,00 - - -
277.30 Amiloidosis, no especificada 64 0,44 1.2 63,3 18,1
277.31 Fiebre mediterranea familiar 40 0,27 1,5 34,5 18,2
277.39 Otra amiloidosis 71 0,48 1.4 71,3 13,6
277.4 Trastorno de la excrecion de bilirrubina 501 3,42 2,1 471 20,1
2775 Mucopolisacaridosis 28 0,19 0,6 30,5 21,6
277.6 Otros trastornos de enzimas circulatorias 49 0,33 0,7 36,0 22,5
277.8 Otros trastornos especificos del metabolismo 25 0,17 0,9 43,4 20,2
277.81 Deficiencia primaria de carnitina 2 0,01 - - -
277.82 Deficiencia de camitina por metabolopatia congénita 0 0,00 - - -
277.84 Otra deficiencia secundaria de carnitina 0 0,00 - - -
277.85 Trastornos de la oxidacion de acidos grasos 14 0,10 0,6 10,4 1.1
277.86 Trastornos peroxisémicos 1 0,01 - - -
277.87 Trastornos del metabolismo mitocondrial 116 0,79 0,7 37,4 19,6
277.88 Sindrome de lisis tumoral 10 0,07 23 45,3 32,3
277.89 Otros trastornos especificados del metabolismo 87 0,59 1,0 31,6 21,7
277.9 Trastorno metabolico no especificado 75 0,51 0,7 45,7 32,5
279.0 Deficiencia de inmunidad humoral 0 0,00 - - -
279.00 Hipogammaglobulinemia no especificada 119 0,81 11 53,6 23,5
279.01 Inmunodeficiencia IgA selectiva 83 0,57 0,8 34,9 25,8
279.02 Inmunodeficiencia IgM selectiva 31 0,21 1,6 66,1 15,6
279.03 Otras deficiencias de inmunoglobulina selectivas 128 0,87 1,0 58,1 22,4
279.04 Hipogammaglobulinemia congénita 6 0,04 5.0 38,0 28,8
279.05 Inmunodeficiencia con aumento de IgM 1 0,01 - - -
279.06 Inmunodeficiencia variable comtn 105 0,72 11 56,3 18,6
279.09 Otras deficiencias de inmunidad humoral 13 0,09 1,6 37,5 33,7
2791 Deficiencia de inmunidad celular 0 0,00 - - -
279.10 Inmunodeficiencia con carencia células-T, no especificada 3 0,02 - = =
279.11 Sindrome de Di George 65 0,44 0,9 17,5 13,9
279.12 Sindrome de Wiskott-Aldrich 6 0,04 0,2 61,3 16,4
279.13 Sindrome de Nezelof 0 0,00 - - -
279.19 Otras deficiencias de inmunidad celular 4 0,03 - - -
279.2 Inmunodeficiencia combinada 2 0,01 - - -
279.3 Inmunodeficiencia no especificada 92 0,63 1,0 52,9 23,5
279.4 Enfermedad autoinmune, no clasif. bajo otro conc. 24 0,16 0,5 49,9 20,7
279.41 Sindrome linfoproliferativo autoinmune 79 0,54 1.1 64,6 21,4
279.49 Enfermedad autoinmune NCOC 29 0,20 0,7 53,5 20,2
280.8 Otras anemias especificadas por carencia de hierro 101 0,69 0,3 57,8 23,4
281.0 Anemia perniciosa 181 1,24 0,7 73,2 15,8
282 Anemias hemoliticas hereditarias 0 0,00 - - -
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Anexo 1. Prevalencia de enfermedades raras segun cédigos CIE9-MC 2014 (Continuacion)

) w Ratio Edad

cod D ; e |

Culdo SSCIIpCIon = media DT
0,9

282.0 Esferocitosis hereditaria 91 0,62 43,3 25,2
2821 Eliptocitosis hereditaria 2 0,01 - - -
282.2 Anemia por trastornos metabolismo de glutation 105 0,72 11 49,1 21,8
282.3 Otras anemias hemoliticas por carencia de enzimas 1" 0,08 0,8 46,2 24,3
282.4 Talasemias 0 0,00 - - -
282.40 Talasemia, no especificada 366 2,50 0,5 473 19,3
282.41 Talasemia de células falciformes sin crisis 54 0,37 0,6 423 18,2
282.42 Talasemia de células falciformes con crisis 4 0,03 - - -
282.43 Talasemia alfa 9 0,06 2,0 51,8 26,4
282.44 Talasemia beta 29 0,20 0,4 47,2 28,4
282.45 Talasemia delta-beta 0 0,00 - - -
282.46 Talasemia menor 386 2,64 0,6 53,3 22,5
282.47 Hemoglobina E-beta-talasemia 0 0,00 - - -
282.49 Otra talasemia 1.097 7,49 0,6 49,3 20,8
282.5 Rasgo depranocitico 6 0,04 1,0 30,3 20,2
282.6 Anemia drepanocitica 0 0,00 - - -
282.60 Enfermedad drepanocitica, no especificada 25 0,17 1.1 30,8 19,7
282.61 Enfermedad Hb-SS sin crisis 4 0,03 - - -
282.62 Enfermedad Hb-SS con crisis 7 0,05 0,4 22,6 12,9
282.63 Enfermedad drepanocitica/Hb-C sin crisis 1 0,01 - - -
282.64 Enfermedad drepanocitica/Hb-C con crisis 2 0,01 - - -
282.68 Otra enfermedad drepanocitica sin crisis 0 0,00 - - -
282.69 Otra enfermedad drepanocitica con crisis 3 0,02 - - -
282.7 Otras hemoglobinopatias 26 0,18 1,0 38,3 23,2
282.8 Otras anemias hemoliticas hereditarias especificadas 0 0,00 - - -
282.9 Anemia hemolitica hereditaria no especificada 35 0,24 0,6 421 271
283 Anemias hemoliticas adquiridas 0 0,00 - - -
283.0 Anemias hemoliticas autoinmunes 142 0,97 0,8 58,2 25,3
283.1 Anemias hemoliticas no autoinmunes 0 0,00 - - -
283.10 Anemia hemolitica no autoinmune, no especificada 10 0,07 23 46,1 22,2
283.11 Sindrome hemolitico urémico 35 0,24 0,8 26,8 24,1
283.19 Otras anemias hemoliticas no autoinmunes 54 0,37 0.9 54,1 231
283.2 Hemoglobinuria por hemolisis de causas externas 17 0,12 11 57,7 20,9
283.9 Anemia hemolitica adquirida, no especificada 136 0,93 1,2 47,8 25,9
284 Anemia aplasica y otros sindromes de insuficiencia 0 0,00 - - -
284.0 Anemia aplasica constitucional 1" 0,08 0,6 62,5 25,8
284.01 Aplasia de glébulos rojos constitucional 8 0,05 3,0 60,6 234
284.09 Otra anemia aplasica constitucional 6 0,04 2,0 38,0 26,6
284.1 Pancitopenia 159 1,09 1.1 62,2 22,2
284.2 Mieloptisis 2 0,01 - - -
284.8 Otras anemias aplasicas especificadas 269 1,84 1.1 48,0 23,7
284.81 Aplasia de gldbulos rojos (adquirida) (adulto) (con timoma) 13 0,09 0,6 27,2 28,0
284.89 Otras anemias aplasicas especificadas 181 1,24 0,9 43,5 25,4
284.9 Anemia aplasica, no especificada 176 1,20 0,8 53,1 251
285.0 Anemia sideroblastica 49 0,33 0,4 53,3 24,9
286.0 Trastorno congénito del factor VIII 78 0,53 25,0 38,8 22,5
286.1 Trastorno congénito de factor IX 33 0,23 2,7 35,6 22,5
286.2 Carencia congénita de factor XI 79 0,54 0,7 39,1 18,9
286.3 Carencia congénita de otros factores de coagulacion 354 2,42 0,7 50,1 20,7
286.4 Enfermedad de Von Willebrand 64 0,44 0,6 41,2 18,4
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Cédigo
286.5
286.53
286.6
286.9
287.0
287.1
287.3
287.30
287.31
287.32
287.33
287.39
288.0
288.00
288.01
288.02
288.09
288.1
288.2
288.4
289.6
289.7
289.8
289.81
289.82
289.83
289.89
290.11
290.12
290.13
299

299.0[0-1]
299.1[0-1]
299.8[0-1]

299.9
300.6
307.23
307.52
3235
323.51
323.52
323.61
323.7
323.71
323.72
3239
327.25
330.0
3301
330.2

Descripcion

Trastornos hemorragicos por anticoagulantes intrinsecos
Anticuerpo antifosfolipido con trastorno hemorragico
Sindrome de desfibrinacion

Otros defectos de la coagulacion no especificados

Purpura alérgica

Defectos cualitativos de plaguetas

Trombocitopenia primaria

Trombocitopenia primaria, no especificada

Pdrpura trombocitopénica inmune

Sindrome de Evans

Purpura trombocitopénica congénita y hereditaria

Otra trombocitopenia primaria

Neutropenia

Neutropenia, no especificada

Neutropenia congénita

Neutropenia ciclica

Otra neutropenia

Trastornos funcionales de neutréfilos polimorfonucleares
Anomalias genéticas de leucocitos

Sindromes hemofagociticos

Policitemia familiar

Metahemoglobinemia

Otras enf. hematicas especificadas y de 6rganos hematopoyéticos
Hipercoagulabilidad primaria

Hipercoagulabilidad secundaria

Mielofibrosis

Otras enf. especificadas de la sangre y drganos hematopoyéticos
Demencia presenil con delirio

Demencia presenil con caracteristicas delirantes

Demencia presenil con caracteristicas depresivas

Trastornos generalizados del desarrollo

Trastorno autista

Trastorno desintegrativo de la infancia

Otros trastornos generalizados del desarrollo especificados
Trastornos generalizados del desarrollo no especificados
Trastorno de despersonalizacion

Trastorno de Tourette

Pica

Encefalitis, mielitis y encefalomielitis después de proc. inmunizacion
Encefalitis y encefalomielitis después de proced. inmunizacion
Mielitis después de procedimientos de inmunizacion
Encefalomielitis agua diseminada (ADEM) infecciosa
Encefalitis, mielitis y encefalomielitis toxicas

Encefalitis y encefalomielitis toxicas

Mielitis toxica

Causa no especificada de encefalitis, mielitis y encefalomielitis
Sindrome de hipoventilacion alveolar central congénito
Leucodistrofia

Lipidosis cerebral

Degeneracion cerebral en lipidosis generalizadas

118

Casos | Tasa £ Edad
VIM | media DT
0,7

59 0,40 68,2 19,8
2 0,01 - - =
152 1,04 0.8 47,6 234
827 5,65 1,1 49,0 26,9
358 2,44 1.1 26,9 23,1
56 0,38 0,9 53,5 22,4
0 0,00 - - -
367 2,51 0,7 47,2 25,6
546 3,73 0,7 42,8 26,5
16 0,11 1,0 47,2 19,8
34 0,23 1,0 46,1 26,1
27 0,18 0,9 43,9 29,6
0 0,00 - - -
97 0,66 11 358 31,2
18 0,12 1,6 21,1 21,8
6 0,04 2,0 56,0 31,7
96 0,66 0,5 49,2 25,5
20 0,14 0,7 46,2 23,9
26 0,18 1.4 39,1 25,3
21 0,14 1.3 32,3 26,0
0,04 1,0 62,3 21,5

0,05 3,0 23,5 24,8

45 0,31 2,0 59,0 20,5
650 4,44 0,5 47,8 171
2 0,01 - - -
26 0,18 0.9 69,3 15,8
197 1,34 1.4 63,2 18,3
5 0,03 1,5 79,0 11
15 0,10 0.9 78,1 9,5
4 0,03 - = =

0 0,00 - - -
518 3,54 5.5 14,8 11,0
8 0,05 3,0 23,8 13,0
153 1,04 7.5 18,0 9,0
6 0,04 5.0 9,8 31

6 0,04 0,5 39,2 24,1
43 0,29 2,9 30,3 13,7
7 0,05 0,2 24,6 16,3

0 0,00 - - -

3 0,02 = = =

0 0,00 - - -
15 0,10 0,5 26,6 22,5
3 0,02 - - -

2 0,01 = = =

0 0,00 - - -
338 2,31 11 52,1 24,7
" 0,08 1,2 52,4 31,0
17 0,12 0,9 26,9 26,0
5 0,03 1,5 40,2 26,9

0 0,00 = = =
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) w Ratio Edad

cod D ' € I

(LI escripcion = media DT
0,2

330.8 Otras degeneraciones cerebrales especificadas de la infancia 28 0,19 18,5 10,8
331.1 Demencia frontotemporal 49 0,33 0,8 64,4 30,1
331.11 Enfermedad de Pick 13 0,09 1,2 73,8 10,7
331.19 Otra demencia frontotemporal 121 0,83 1,6 72,6 10,8
331.8 Otra degeneracion cerebral 0 0,00 - - -
331.81 Sindrome de Reye 7 0,05 1.3 59,3 25,7
331.82 Demencia con cuerpos de Lewy 369 2,52 0,5 82,5 7,0
331.89 Otra degeneracion cerebral 180 1,23 1.1 76,6 14,9
333.0 Otras enf. degenerativas de los ganglios basales 52 0,35 11 73,8 12,0
333.2 Mioclonus 148 1,01 1,0 38,1 30,2
3334 Corea de Huntington 56 0,38 0.6 52,8 15,6
333.6 Distonia por torsién genética 103 0,70 0,7 49,1 18,4
333.71 Pardlisis cerebral atetoide 7 0,05 2,5 46,6 14,7
333.8 Fragmentos de distonia por torsion 1 0,01 - - -
333.81 Blefarospasmo 143 0,98 0,5 68,8 16,0
333.82 Disquinesia orofacial 38 0,26 0,6 n,7 18,3
333.83 Torticolis espasmodica 33 0,23 0,5 58,2 17,7
333.89 Otros fragmentos de distonia por torsion 1" 0,08 0,8 60,4 23,7
333.9 Otras enf. extrapiramidales, trastornos del movimiento y no especificados 0 0,00 - - -
333.91 Sindrome del “hombre rigido” 36 0,25 0,8 72,1 18,6
333.99 Otras enf. extrapiramidales y trastornos anormales del movimiento 99 0,68 0,9 60,8 20,2
334 Enfermedad espinocerebelosa 0 0,00 = = =
334.0 Ataxia de Friedreich 30 0,20 0,8 50,2 20,8
334.1 Paraplejia espéstica hereditaria 50 0,34 1,0 38,2 235
334.2 Degeneracion cerebelosa primaria 32 0,22 2,6 63,6 211
334.3 Otras ataxias cerebelosas 48 0,33 0,9 45,0 27,2
334.4 Ataxia cerebelosa en enfermedades clasif. en otros conceptos 16 0,11 1,3 60,3 13,7
334.8 Otras enfermedades espinocerebelosas 19 0,13 1.4 34,7 25,7
334.9 Enfermedad espinocerebelosa no especificada 58 0,40 0,9 57,3 20,2
335 Enfermedad de las células del asta anterior 0 0,00 - - -
335.0 Enfermedad de Werdnig-Hoffmann 9 0,06 0,5 15,2 20,4
335.1 Atrofia espinal 0 0,00 - - -
335.10 Amiotrofia espinal sin especificar 29 0,20 0,8 38,1 24,6
335.11 Enfermedad de Kugelberg-Welander 10 0,07 1.5 471 19,9
335.19 Otras amiotrofias espinales 3 0,02 - - -
335.2 Enfermedad de neurona motora 1 0,01 - - -
335.20 Esclerosis lateral amiotréfica 102 0,70 1.4 62,8 15,1
335.21 Atrofia muscular progresiva 1" 0,08 1,7 70,8 14,3
335.22 Pardlisis bulbar progresiva 15 0,10 2,7 39,9 27,6
335.23 Paralisis pseudobulbar 10 0,07 2,3 76,7 10,8
335.24 Esclerosis lateral primaria 1 0,01 - - -
335.29 Otras enfermedades de neurona motora 14 0,10 1.3 56,6 11,9
335.8 Otras enfermedades de células del asta anterior 3 0,02 - - -
335.9 Enfermedad de células del asta anterior sin especificar 1" 0,08 1,7 47,5 27,2
336.0 Siringomielia y siringobulbia 167 1,14 0,7 47,4 17,6
336.1 Mielopatias vasculares 34 0,23 2,4 65,9 16,0
337.0 Neuropatia auténoma periférica idiopatica 0 0,00 - - -
337.00 Neuropatia autonoma periférica idiopatica, no especificada 20 0,14 3,0 67,6 26,0
337.01 Sindrome del seno carotideo 23 0,16 10,5 74,3 13,9
337.09 Otra neuropatia auténoma periférica idiopatica 5 0,03 0,7 61,0 20,7
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cod D ' ¢ U
eclgo escripcion == media DT

3372 Distrofia simpatica refleja 0 0,00 -

337.20 Distrofia simpatica refleja no especificada 10 0,07 0,7 57,1 13,2
337.21 Distrofia simpatica refleja de miembro superior 48 0,33 0,4 60,0 12,9
337.22 Distrofia simpatica refleja de miembro inferior 29 0,20 0,7 52,7 16,4
337.29 Distrofia simpatica refleja de otro sitio especificado 6 0,04 1,0 50,5 13,0
340 Esclerosis multiple 847 5,78 0,5 45,9 12,6
341.0 Neuromielitis dptica 4 0,28 0,5 1,4 13,1
3411 Enfermedad de Schilder 17 0,12 1.4 55,2 20,2
341.22 Mielitis transversa idiopatica 5 0,03 0,2 45,0 23,0
341.8 Otras enf. desmielinizantes del sistema nervioso central 54 0,37 0,6 46,4 17,4
343.4 Hemiplejia infantil 21 0,14 2,0 29,9 22,6
344.8 Otros sindromes paraliticos especificados 0 0,00 - - -
344.89 Otros sindromes paraliticos especificados 99 0,68 1,2 53,3 27,4
345.0[0-1]  Epilepsia no convulsiva generalizada 289 1,97 1.1 34,0 24,4
345.1[0-1]  Epilepsia convulsiva generalizada 1.406 9,60 1.4 42,8 21,9
345.6[0-1]  Espasmos infantiles 115 0,79 1.4 11,3 8,5
345.8[0-1]  Otras formas de epilepsia y crisis recurrentes 210 1,43 1.1 31,7 29,1
346.3[0-3]  Migrafia hemipléjica 15 0,10 0,7 35,7 16,9
346.8[0-1]  Otras formas de migrafia 77 0,53 0,7 46,0 17,7
347 Cataplejia y narcolepsia 15 0,10 4,0 50,7 19,3
347.0 Narcolepsia 17 0,12 1,8 54,2 18,5
347.00 Narcolepsia sin cataplejia 47 0,32 0,9 43,4 20,4
347.01 Narcolepsia con cataplejia 13 0,09 0,6 44,4 16,8
3471 Narcolepsia en afecciones clasificadas en otro lugar 1 0,01 - - -
347.10 Narcolepsia en otras afecciones sin cataplejia 0 0,00 - - -
347.11 Narcolepsia en otras afecciones con cataplejia 0 0,00 - - -
350.8 Otros trastornos especificados del nervio trigémino 24 0,16 0,4 49,1 15,1
351.8 Otros trastornos del nervio facial 232 1,58 0,5 60,8 17,7
352.1 Neuralgia glosofaringea 16 0,11 1,0 56,4 15,4
352.6 Paralisis multiple de nervios craneales 17 0,12 11 52,8 30,4
353.5 Amiotrofia neuralgica 28 0,19 4,6 53,2 17,8
356 Neuropatia periférica hereditaria e idiopatica 0 0,00 - - -
356.0 Neuropatia periférica hereditaria 16 0,11 1,0 46,1 22,8
356.1 Atrofia muscular peroneal 125 0,85 1,0 40,5 20,1
356.2 Neuropatia sensorial hereditaria 131 0,89 1,8 63,6 17,6
356.3 Enfermedad de Refsum 1 0,01 - - -
356.4 Polineuropatia progresiva idiopatica 44 0,30 1,6 68,2 17,9
356.8 Otra neuropatia periférica idiopatica especificada 112 0,76 21 65,4 16,0
356.9 Neuropatia periférica hereditaria e idiopatica no especificada 534 3,65 1.7 65,4 15,9
357.0 Polineuritis infecciosa aguda 288 1,97 1.8 50,8 23,3
357.1 Polineuropatia en enf. vascular de colageno 5 0,03 4,0 62,8 13,5
357.81 Polineuritis desmielinizante inflamatoria cronica 109 0,74 1.4 56,4 18,9
357.9 Neuropatia inflamatoria y txica no especificada 21 0,14 0,9 63,7 15,8
358 Trastornos mioneurales 0 0,00 - - -
358.0[0-1]  Miastenia grave 420 2,87 0,8 62,7 19,1
358.1 Sindromes miasténicos en enf. clasif en otro concepto 10 0,07 0,0 67,7 16,8
358.2 Trastornos mioneurales toxicos 2 0,01 - - -
358.3 Sindrome de Lambert-Eaton 0 0,00 - - -
358.30 Sindrome de Lambert-Eaton no especificado 6 0,04 0,5 46,3 28,1
358.31 Sindrome de Lambert-Eaton en enfermedad neoplasica 0 0,00 - - -
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358.39 Sindrome de Lambert-Eaton en enf. clasif bajo otro concepto 0 0,00 -

358.8 Otros trastornos mioneurales especificados 14 0,10 3,7 49,6 36,9
358.9 Trastornos mioneurales no especificados 33 0,23 0,9 60,9 17,6
359.0 Distrofia muscular hereditaria congénita 72 0,49 1.1 371 22,6
359.1 Distrofia muscular progresiva hereditaria 267 1,82 1,2 45,6 20,9
359.2 Trastornos miotdnicos 15 0,10 1.1 45,3 21,9
359.21 Distrofia muscular miotonica 141 0,96 1.1 43,3 16,6
359.22 Miotonia congénita 40 0,27 1,5 38,2 15,0
359.23 Condrodistrofia miotdnica 0 0,00 - - -
359.29 Otro trastorno miotdnico especificado 10 0,07 0,7 45,7 20,4
359.3 Paralisis periodica 12 0,08 1,0 42,7 17,3
359.5 Miopatia en enfermedades endocrinas clasif. otros conceptos 17 0,12 1.8 58,5 19,3
359.7 Miopatias inflamatorias e inmunes, NCOC 0 0,00 - - -
359.71 Miositis por cuerpos de inclusion 15 0,10 1.1 55,5 13,9
359.79 Otras miopatias inflamatorias e inmunes, NCOC 18 0,12 0,8 55,1 19,3
362.12 Retinopatia exudativa 12 0,08 2,0 49,1 25,7
362.18 Vasculitis retiniana 38 0,26 11 50,4 17,5
362.21 Fibroplasia retrocristalina 102 0,70 1,6 11,4 11,5
362.53 Degeneracion macular cistoide 157 1,07 1,2 70,4 14,4
362.7 Distrofias retinianas hereditarias 0 0,00 - - -
362.70 Distrofia retiniana hereditaria no especificada 39 0,27 0,5 65,0 19,0
362.71 Distrofia retiniana en lipidosis sistémicas o cerebrorretinianas 0 0,00 - - -
362.72 Distrofia retiniana en otros trastornos y sindromes sistémicos 1 0,01 - - -
362.73 Distrofia vitrorretiniana 4 0,03 = = =
362.74 Distrofia retiniana pigmentaria 117 0,80 0.5 60,4 17,9
362.75 Otras distrofias que implican principalmente la retina sensorial 34 0,23 1.3 34,4 15,4
362.76 Distrofias del epitelio pigmentario retiniano 10 0,07 0.2 44,8 30,5
362.77 Distrofias de la membrana Bruch 13 0,09 2,2 74,5 8,2
363.21 Parsplanitis 2 0,01 - - -
363.22 Enfermedad de Harada 9 0,06 0.8 43,8 19,1
363.5 Distrofias coroideas hereditarias 0 0,00 - - -
363.50 Distrofia o atrofia coroidea hereditaria no especificada 9 0,06 0,8 54,7 19,2
363.51 Distrofia circumpapilar de coroides, parcial 0 0,00 - - -
363.52 Distrofia circumpapilar de coroides, total 0 0,00 - - -
363.53 Distrofia central de coroides, parcial 0 0,00 - - -
363.54 Atrofia coroidea central, total 0 0,00 - - -
363.55 Coroideremia 0 0,00 - - -
363.56 Otra distrofia difusa o general, parcial 0 0,00 - - -
363.57 Otra distrofia difusa o general, total 0 0,00 - - -
364.21 Ciclitis heterocromica de Fuchs 3 0,02 - - -
364.22 Crisis glaucomatocicliticas 0 0,00 - - -
364.24 Sindrome de Vogt-Koyanagi 16 0,11 1,0 40,4 19,5
364.51 Atrofia esencial o progresiva del iris 3 0,02 - - -
365.14 Glaucoma de infancia 7 0,05 1.3 32,6 22,7
365.44 Glaucoma asociado con sindromes sistémicos 23 0,16 1,5 70,5 10,9
366.43 Catarata miotdnica 1 0,01 - - -
368.61 Ceguera nocturna congénita 2 0,01 - - -
370.52 Queratitis intersticial difusa 1 0,01 - - -
371.48 Degeneraciones periféricas de la cornea 1 0,01 - - -
371.51 Distrofia epitelial juvenil de la cérnea 4 0,03 - - -
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371.52 Otras distrofias anteriores de la cornea 2 0,01 -

371.53 Distrofia granular de la cornea 0 0,00 - - -
371.54 Distrofia reticular de la cérnea 1 0,01 - - -
371.55 Distrofia macular de la cornea 2 0,01 - - -
371.56 Otras distrofias estromaticas de la cornea 3 0,02 - - -
371.57 Distrofia endotelial de la cornea 164 1,12 0,3 76,9 10,0
371.58 Otras distrofias posteriores de la cérnea 0 0,00 - - -
377.11 Atrofia dptica primaria 1 0,01 - - -
37713 Atrofia dptica asociada con distrofias retinales 0 0,00 - - -
377.16 Atrofia dptica hereditaria 12 0,08 2,0 36,5 22,7
377.31 Papilitis optica 32 0,22 04 48,5 20,8
378.61 Sindrome de vaina (tendén) de Brown 54 0,37 0,7 40,0 21,4
378.71 Sindrome de Duane 18 0,12 1,2 22,6 17,7
379.45 Pupila de Argyll-Robertson atipica 0 0,00 - - -
379.46 Reaccion pupilar tonica 13 0,09 0,3 50,5 10,7
379.51 Nistagmus congénito 43 0,29 1.4 30,9 24,5
379.59 Otras irregularidades del movimiento del ojo 4 0,03 - - -
392 Corea reumatica 0 0,00 = = =
392.0 Corea reumatica con complicacion cardiaca 3 0,02 - - -
392.9 Corea reumatica sin complicacion cardiaca 8 0,05 0.3 374 253
416.0 Hipertension pulmonar primaria 192 1,31 0,5 65,6 25,0
417.0 Fistula arteriovenosa de los vasos pulmonares 7 0,05 0.4 4.3 27,6
4171 Aneurisma de la arteria pulmonar 7 0,05 1,3 58,1 22,8
42291 Miocarditis idiopatica 37 0,25 8,2 32,8 17,0
422.93 Miocarditis toxica 8 0,05 3,0 40,9 13,0
425.0 Fibrosis endomiocardica 6 0,04 5,0 59,7 16,9
425.1;425.11 Miocardiopatia obstructiva hipertréfica 462 3,15 0,8 69,3 17,5
425.18 Otra miocardiopatia hipertrofica 383 2,61 1.4 65,7 22,0
425.2 Cardiomiopatia oscura de Africa 5 0,03 0,2 58,6 13,5
4253 Fibroelastosis endocardica 34 0,23 2,4 43,8 26,9
425.4 Otras miocardiopatias primarias 2.950 20,14 1,9 63,4 20,1
425.7 Miocardiopatia nutritiva y metabdlica 15 0,10 2,0 70,4 15,3
426.7 Excitacion auriculo-ventricular anomala 679 4,64 1.4 43,8 19,2
426.81 Sindrome de Lown-Ganong-Levine 12 0,08 1.4 64,4 13,3
426.82 Sindrome del intervalo QT prolongado 115 0,79 0,6 51,0 25,5
4271 Taquicardia ventricular paroxistica 1.119 7,64 2,2 67,6 16,4
435.2 Sindrome de robo de la subclavia 44 0,30 2,4 72,5 11,5
4375 Enfermedad de Moyamoya 6 0,04 0,5 39,3 18,0
443.0 Sindrome de Raynaud 390 2,66 03 56,8 19,3
4431 Tromboangeitis obliterante (enfermedad de Buerger) 51 0,35 4,7 57,0 16,8
443.82 Eritromelalgia 10 0,07 04 70,4 14,4
446 Poliarteritis nodosa y enfermedades conexas 0 0,00 - - -
446.0 Poliarteritis nodosa 87 0,59 1,0 62,2 22,6
446.1 Sindrome agudo de nddulo linfatico mucocutaneo febril 166 1,13 1,3 14,5 14,7
446.2 Angeitis por hipersensibilidad 0 0,00 - - -
446.20 Angeitis por hipersensibilidad, no especificada 6 0,04 5.0 70,5 12,2
446.21 Sindrome de Goodpasture 9 0,06 0,8 47,1 11,5
446.29 Otras angeitis por hipersensibilidad especificadas 144 0,98 14 57,6 20,7
446.3 Granuloma paramedial letal 0 0,00 - - -
446.4 Granulomatosis de Wegener 85 0,58 1,2 57,3 17,8

122



PREVALENCIA DE ENFERMEDADES RARAS EN LA REGION DE MURCIA 2015

Anexo 1. Prevalencia de enfermedades raras segun cédigos CIE9-MC 2014 (Continuacion)

o o Ratio Edad
Codigo Descripcion Casos | Tasa
0,5

446.5 Arteritis de células gigantes 365 2,49 78,7 10,7
446.6 Microangiopatia trombética 35 0,24 0,3 46,4 20,4
446.7 Enfermedad de Takayasu 24 0,16 0,4 57,0 19,1
447.8 Otros trastornos especificados de arterias y arteriolas 93 0,63 1.4 66,1 16,4
448.0 Telangiectasia hemorragica hereditaria 68 0,46 0,8 48,0 17,8
453.0 Sindrome de Budd-Chiari 34 0,23 0,7 46,8 18,6
495.0 Pulmén de los granjeros 3 0,02 - - -
495.1 Bagazosis 0 0,00 - - -
495.2 Pulmén de los criadores de pajaros 16 0,11 1,7 46,7 21,3
495.3 Suberosis 0 0,00 - - -
495.4 Pulmén de los manipuladores de malta 1 0,01 - - -
495.5 Enfermedad de manipuladores de champifiones 0 0,00 - - -
495.6 Pulmén de descortezadores del arce 0 0,00 - - -
495.8 Otras alveolitis y neumonitis alérgicas especificadas 18 0,12 0,8 69,7 21,5
495.9 Alveolitis y neumonitis alérgicas no especificadas 66 0,45 1.3 59,6 20,6
500 Neumoconiosis de los trabajadores del carbdn 32 0,22 NC 64,7 11,7
501 Asbestosis 153 1,04 152 71,2 7.5
502 Neumoconiosis por otro silice o silicatos 122 0,83 NC 73,8 13,3
503 Neumoconiosis por otro polvo inorganico 4 0,03 - - -
504 Neumonopatia por inhalacién de otro tipo de polvo 4 0,28 1,0 81,6 9,2
505 Neumoconiosis no especificada 29 0,20 NC 66,9 16,5
508.0 Manifestacion pulmonar aguda por radiaciones 19 0,13 1,7 66,0 14,2
515 Fibrosis pulmonar postinflamatoria 579 3,95 1.1 72,3 15,7
516 Otra neumopatia alveolar y parietoalveolar 0 0,00 - - -
516.0 Proteinosis alveolar pulmonar 3 0,02 - - -
516.1 Hemosiderosis pulmonar idiopatica 7 0,05 0,7 53,9 13,3
516.2 Microlitiasis alveolar pulmonar 1 0,01 - - -
516.3 Neumonia intersticial idiopatica 0 0,00 - - -
516.30 Neumonia intersticial idiopatica, no especificada 67 0,46 0,8 76,4 11,5
516.31 Fibrosis pulmonar idiopatica 36 0,25 1,2 74,8 11,6
516.32 Neumonitis intersticial inespecifica idiopatica 10 0,07 0,4 61,2 20,5
516.33 Neumonitis intersticial aguda 1 0,01 - - -
516.34 Enf. pulmonar intersticial asociada a bronquiolitis 2 0,01 - - -
516.35 Neumonia intersticial linfoide idiopatica 0 0,00 - - -
516.36 Neumonia organizada criptégena 14 0,10 0,4 68,9 11,6
516.37 Neumonia intersticial descamativa 0 0,00 - - -
516.4 Linfangioleiomiomatosis 1 0,01 - - -
516.5 Histiocitosis pulmonar de células de Langerhans del adulto 6 0,04 1,0 46,5 21,8
516.6 Otras enfermedades instersticiales pulmonares de la infancia 0 0,00 - - -
516.61 Hiperplasia de células endocrinas de la infancia 0 0,00 - - -
516.62 Glucogenosis pulmonar intersticial 0 0,00 - - -
516.63 Mutaciones del surfactante del pulmén 0 0,00 - - -
516.64 Displasia alveolocapilar con mala alineacion venosa 0 0,00 - - -
516.69 Otras enfermedades intersticiales pulmonares de la infancia 0 0,00 - - -
516.8 Otras neumopatias alveolares y parietoalveolares especificadas 273 1,86 1,0 67,7 18,1
516.9 Neumopatia alveolar y parietoalveolar no especificada n 0,48 0,8 69,8 19,6
517.2 Neumopatia en esclerosis sistémica 3 0,02 - - -
518.3 Eosinofilia pulmonar 180 1,23 1.1 60,2 19,6
530.0 Acalasia y cardioespasmo de es6fago 841 5,74 1,0 56,8 20,7
530.7 Sindrome de laceracion-hemorragica gastroesofagica 404 2,76 1,6 48,0 23,4
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Codigo
535.1
535.2
535.7
535.70
535.71
555
555.0
555.1
555.2
555.9
556
556.0
556.1
556.2
556.3
556.4
556.5
556.6
556.8
556.9
558.4
558.41
558.42
571.42
571.6
576.1
579.1
581.0
581.1
581.2
581.3
581.8
581.89
582
582.0
582.1
582.2
582.4
582.8
582.89
582.9
583
583.0
583.1
583.2
583.4
583.6
583.7
583.8
583.89

Descripcion

Gastritis atrdfica

Hipertrofia de la mucosa gastrica

Gastritis eosinofilica

Gastritis eosinofilica, sin mencion de hemorragia

Gastritis eosinofilica con hemorragia

Enteritis regional

Enteritis regional intestino delgado

Enteritis regional intestino grueso

Enteritis regional intestino delgado con grueso

Enteritis regional sitio no especificado

Proctocolitis idiopatica

Enterocolitis ulcerativa (cronica)

lleocolitis ulcerativa (cronica)

Proctitis ulcerativa (cronica)

Proctosigmoiditis ulcerativa (crénica)

Pseudopoliposis de colon

Colitis ulcerativa colon izquierdo (crénica)

Colitis ulcerativa universal (cronica)

Otras colitis ulcerativas

Colitis ulcerativa inespecifica

Gastroenteritis y colitis eosinofilicas

Gastroenteritis eosinofilica

Colitis eosinofilica

Hepatitis autoinmune

Cirrosis biliar

Colangitis

Esprue tropical

Sindrome nefrético y glomerulonefritis proliferativa

Sindrome nefrético y glomerulonefritis membranosa

Sindrome nefrético y glomerulonefritis membrano-proliferativa
Sindrome nefrético y glomerulonefritis de cambios minimos
Sindrome nefrético con otra lesion patoldgica especificada
Sindrome nefrético con otra lesion patoldgica renal especificada
Glomerulonefritis cronica

Glomerulonefritis cronica proliferativa

Glomerulonefritis cronica membranosa

Glomerulonefritis cronica membrano-proliferativa
Glomerulonefritis cronica progresiva de evolucion rapida
Glomerulonefritis cronica con otra lesion renal especificada
Glomerulonefritis cronica con otra lesion renal especificada
Glomerulonefritis cronica con lesion renal no especificada
Nefritis y nefropatia no especificada como aguda ni crénica
Nefritis/nefropatia (no aguda ni crénica) proliferativa
Nefritis/nefropatia (no aguda ni crénica) membranosa
Nefritis/nefropatia (no aguda ni crénica) membrano-proliferativa
Nefritis/nefropatia (no aguda ni crénica) progresiva de evolucion rapida
Nefritis/nefropatia (no aguda ni crénica) con necrosis corteza
Nefritis/nefropatia (no aguda ni crénica) con necrosis médula
Nefritis/nefropatia (no aguda ni crénica) con otra lesion renal espec.

Otra nefritis/nefropatia (no aguda ni crénica) y lesion renal especificada
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4
0
2
6
0
0
7

Al
284
478
678
0
19
15
68
64
39
74
214
7
946

17
17
139
210
381

12
130
16
58

85

90
55
23
1"

52
259

32

22
60

148

0,03
0,00
0,01
0,04
0,00
0,00
4,89
1,94
3,26
4,63
0,00
0,13
0,10
0,46
0,44
0,27
0,51
1,46
0,48
6,46
0,00
0,12
0,12
0,95
1,43
2,60
0,03
0,08
0,89
0,11
0,40
0,00
0,58
0,00
0,61
0,38
0,16
0,08
0,00
0,35
1,77
0,00
0,22
0,15
0,41
0,17
0,01
0,00
0,00
1,01

Ratio

0,5
1,2
0,8
11
0,8

11
0,9
1,0
1,4
1.4
0.8
1,5
1,6
11

0.9
1.4
0.4
0,2
1.3

3,0
19
0.8

2,4
23
1,2

14
1,7

2,6
2,7
1.4
1,8

0,9

Edad
media DT

56,7

23,7
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. . Ratio Edad
Cadigo Descripcion Casos | Tasa
2,0

583.9 Nefritis/nefropatia (no aguda ni crénica) y lesion renal no especificada 504 3,44 53,9 211
588.0 Osteodistrofia renal 1" 0,08 0,8 43,9 30,2
588.1 Diabetes insipida nefrogénica 26 0,18 0,7 55,1 24,1
593.4 Otra obstruccion ureteral 132 0,90 11 61,6 18,4
595.1 Cistitis intersticial cronica 73 0,50 0.3 62,6 14,8
595.3 Trigonitis 77 0,53 0.2 56,6 18,3
655.3[0,1,3] Sospecha de dafios al feto por enfermedad viral en la madre 154 1,05 0,0 38,7 7,0
694.0 Dermatitis herpetiforme 50 0,34 0,8 48,3 20,1
694.1 Dermatitis pustular subcorneal 15 0,10 0,5 54,3 17,8
694.2 Dermatitis herpetiforme juvenil 2 0,01 = = =
694.4 Pénfigo 62 0,42 1,6 64,3 18,3
694.5 Penfigoide 62 0,42 0,6 73,2 18,2
694.6 Penfigoide benigno de la membrana mucosa 0 0,00 - - -
694.60 Penfigoide benigno membrana mucosa-sin implicacion ocular 6 0,04 0,0 80,0 8,8
694.61 Penfigoide benigno membrana mucosa-con implicacion ocular 6 0,04 1,0 62,8 28,1
695.1 Eritema multiforme 96 0,66 1.3 41,7 22,2
695.13 Sindrome de Stevens-Johnson 33 0,23 1.4 431 20,2
695.14 Sindrome mixto S. Stevens-Johnson-necrolisis epidérmica toxica 2 0,01 - - -
695.15 Necrolisis epidérmica toxica 6 0,04 0,5 55,5 20,9
695.4 Lupus eritematoso 170 1,16 0,3 52,8 14,7
695.81 Enfermedad de Ritter 13 0,09 1,6 6,6 3,3
696.2 Parapsoriasis 48 0,33 0,9 49,6 21,5
696.4 Pitiriasis rubra pilaris 9 0,06 1,2 40,9 20,9
697.0 Liquen plano 197 1,34 0,6 55,9 17,3
701.0 Esclerodermia circunscrita 207 1.4 0,8 56,1 19,8
701.1 Queratoderma adquirido 935 6,38 1,0 64,3 17,0
701.2 Acantosis nigricans adquirida 39 0,27 0,9 36,5 20,5
701.8 Otras atrofias/hipertrofias de la piel especificadas 99 0,68 0,8 52,3 20,3
705.82 Enfermedad de Fox-Fordyce 3 0,02 - - -
710 Enfermedades sistémicas del tejido conjuntivo 0 0,00 - - -
710.0 Lupus eritematoso sistémico 746 5,09 0,2 50,0 15,5
710.1 Esclerosis sistémica 205 1,40 0.2 61,3 17,6
710.2 Sindrome sicca 571 3,90 0,1 67,5 15,1
710.3 Dermatomiositis 56 0,38 0.5 54,4 21,9
710.4 Polimiositis 46 0,31 0,5 62,4 16,4
710.5 Sindrome mialgico eosinofilico 7 0,05 0,0 61,7 13,3
710.8 Otras enfermedades sistémicas del tejido conectivo 31 0,21 0.3 54,6 18,2
710.9 Enf. sistémica del tejido conectivo no especificada 64 0,44 0.3 55,7 19,5
7141 Sindrome de Felty 32 0,22 0.5 54,3 18,4
714.3 Poliartritis cronica juvenil 0 0,00 = = =
714.30 Artritis reumatoide juvenil poliarticular, crénica o no especificada 262 1,79 0,5 33,1 21,7
714.31 Artritis reumatoide juvenil poliarticular aguda 30 0,20 0,6 20,0 11,2
714.32 Artritis reumatoide juvenil oligoarticular o pauciarticular 42 0,29 0,8 15,3 13,8
714.33 Artritis reumatoide juvenil monoarticular 17 0,12 14 11,0 5,5
714.81 Pulmon reumatoideo 8 0,05 1,7 59,5 12,9
716.0[0-9]  Enfermedad de Kaschin-Beck 8 0,05 1.7 59,4 24,0
719.2[0-9]  Sinovitis vellonodular 218 1,49 1.3 49,4 17,2
719.3[0-9]  Reumatismo palindrémico 37 0,25 0,6 55,9 14,7
720.0 Espondilitis anquilosante 538 3,67 2,0 54,5 15,0
720.1 Entesopatia vertebral 5 0,03 1.5 63,8 21,4
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cod D ; e i
digo  Descripcion = media DT
1,0 9,7

721.6 Hiperostosis espinal anquilosante 105 0,72 76,4

723.8 Otros sindromes que afectan a la region cervical 96 0,66 0,8 58,8 15,8
725 Polimialgia reumatica 775 5,29 0.5 80,2 93
727.02 Tumor de células gigantes de vainas tendinosas 72 0,49 0.8 50,5 13,5
728.11 Miositis osificante progresiva 9 0,06 0.8 54,7 79
728.79 Otras fibromatosis-otros no codificados 28 0,19 0,6 46,1 22,2
731.0 Osteitis deformante sin mencion de tumor 6seo 175 1,19 1,2 74,6 13,7
731.2 Osteoartropatia pulmonar hipertréfica 3 0,02 - - -
732.0 Osteocondrosis juvenil vertebral 39 0,27 0,6 47,5 22,7
7321 Osteocondrosis juvenil de cadera y pelvis 188 1,28 2,4 29,4 17,8
732.3 Osteocondrosis juvenil de extremidad superior 83 0,57 4,2 24,0 13,5
732.4 Osteocondrosis juvenil de extremidad inferior salvo pie 190 1,30 1,9 35,0 17,8
732.5 Osteocondrosis juvenil de pie 171 1,17 1,2 47,3 17,2
732.7 Osteocondritis disecante 135 0,92 1.5 45,9 17,4
733.6 Enfermedad de Tietze 229 1,56 0,7 55,6 15,7
733.7 Algoneurodistrofia 67 0,46 0,8 56,9 14,6
740 Anencéfalo y anomalias afines 0 0,00 - - -
740.0 Anencéfalo 2 0,01 - - -
740.1 Craneorraquisquisis 1 0,01 - - -
740.2 Iniencefalia 0 0,00 - - -
741 Espina bifida 14 0,10 0,3 47,7 18,3
741.0[0-3]  Espina bifida con hidrocéfalo 193 1,32 0,7 35,7 20,6
741.9[0-3]  Espina bifida sin mencion de hidrocéfalo 176 1,20 0,9 371 19,3
742 Otras anomalias congénitas del sistema nervioso 0 0,00 - - -
742.0 Encefalocele 19 0,13 1,4 26,7 11
7421 Microcéfalo 105 0,72 1.1 10,2 12,0
742.2 Deformidades por reduccion del cerebro n 0,48 0,9 31,1 273
7423 Hidrocéfalo congénito 218 1,49 1,3 28,6 24,1
742.4 Otras anomalias cerebrales especificadas 210 1,43 14 20,9 21,0
742.5 Otras anomalias especificadas de la médula espinal 0 0,00 - - -
742.51 Diastematomielia 0 0,00 - - -
742.53 Hidromielia 6 0,04 0,5 45,8 33,0
742.59 Anomalias de la médula espinal-otros no codificados 26 0,18 1,0 65,0 235
742.8 Otras anomalias especificadas del sistema nervioso 9 0,06 1,2 27,0 13,1
742.9 Anomalia de cerebro, m. espinal y sist. nervioso no especific. 293 2,00 1.4 23,2 19,4
743.0 Anoftalmia 0 0,00 = = =
743.00 Anoftalmia clinica no especificada 1 0,08 1,7 33,6 23,3
743.03 Globo ocular quistico congénito 0 0,00 = = =
743.06 Criptoftalmia 0 0,00 - - -
7431 Microftalmia 0 0,00 - - -
743.10 Microftalmia no especificada 1 0,08 0,4 27,4 20,7
743.11 Microftalmia simple 1 0,01 - - -
743.12 Microftalmia asociada con otras anomalias de ojo y anexos 1 0,01 - - -
743.2 Buftalmia 0 0,00 - - -
743.20 Buftalmia no especificada 29 0,20 1,2 28,3 19,5
743.21 Buftalmia simple 0 0,00 - - -
743.22 Buftalmia asociada a otras anomalias oculares 0 0,00 - - -
7433 Catarata congénita y anomalias del cristalino 0 0,00 - - -
743.30 Catarata congénita no especificada 132 0,90 0,9 31,0 22,4
743.31 Catarata capsular y subcapsular 30 0,20 0,6 46,8 26,4
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743.32 Catarata cortical y zonular 4 0,03 -

743.33 Catarata nuclear 8 0,05 1,0 55,5 27,8
743.34 Catarata congénita total y subtotal 1 0,01 - - -
743.35 Afaquia congénita 2 0,01 - - -
743.36 Anomalias de la forma del cristalino 2 0,01 - - -
74337 Cristalino ectopico congénito 5 0,03 1,5 53,8 37,9
743.39 Otra catarata congénita y anomalias del cristalino 6 0,04 1,0 81,2 9,0
743.4 Coloboma y otras anomalias del segmento anterior 0 0,00 - - -
743.41 Anomalia del tamano y forma corneal 7 0,05 2,5 30,3 16,9
743.42 Opacidades congénitas corneales que interfieren en la vision 0 0,00 - - -
743.43 Otras opacidades congénitas corneales 1 0,01 - - -
743.44 Anom. especif. de la cdmara anterior, angulo y estructuras relac. 5 0,03 0,7 4,6 3,5
743.45 Aniridia 12 0,08 1.4 32,9 32,4
743.46 Otras anomalias especificadas de iris y cuerpo ciliar 21 0,14 0,5 35,9 31,6
743.47 Anomalias especificadas de la esclerdtica 0 0,00 - - -
743.48 Anomalias multiples y combinadas del segmento anterior 1 0,01 - - -
743.49 Otras anomalias del segmento anterior del ojo 10 0,07 1,0 4,7 241
743.5 Anomalias congénitas del segmento posterior del ojo 0 0,00 - - -
743.51 Anomalias vitreas 9 0,06 2,0 50,3 32,2
743.52 Coloboma del fondo 0 0,00 - - -
743.53 Degeneracion coriorretiniana congénita 3 0,02 - - -
743.54 Pliegues y quistes congénitos del segmento posterior 0 0,00 - - -
743.55 Cambios congénitos maculares 2 0,01 - - -
743.56 Otros cambios retinales congénitos 6 0,04 1,0 23,5 18,9
743.57 Anomalias especificadas de disco 6ptico 2 0,01 - - -
743.58 Anomalias vasculares del segmento posterior del ojo 1 0,01 - - -
743.59 Otras anomalias del segmento posterior del ojo -otros no codificados 2 0,01 - - -
743.61 Ptosis congénita 44 0,30 2,1 33,1 26,8
743.64 Anomalias congénitas especif. de glandula lagrimal 6 0,04 2,0 6,8 2,9
744 Anomalias congénitas del oido/cara/cuello 0 0,00 - - -
744.00 Anomalia de oido no especif. con deterioro de la audicion 14 0,10 0,5 26,1 19,1
744.01 Ausencia de oido externo 8 0,05 0,6 30,0 20,5
744.04 Anomalias de huesecillos del oido 9 0,06 0,5 40,6 14,9
744.05 Anomalias del oido interno 5 0,03 0.2 37,2 20,8
7441 Oreja supernumeraria 199 1,36 1.1 8,6 6,8
744.2 Otras anomalias especificas del oido 0 0,00 = = =
744.21 Ausencia congénita de l6bulo de la oreja 2 0,01 - - -
744.22 Macrotia 34 0,23 1.1 19,1 10,1
744.23 Microtia 29 0,20 1,9 20,3 1,1
744.24 Anomalias especificadas de la trompa de Eustaquio 0 0,00 - - -
744.29 Otras anomalias del oido NCOC 586 4,00 0,9 20,8 12,0
744.3 Anomalia de oido no especificada 113 0,77 0,8 18,2 13,2
744.4 Quiste o fistula de hendidura branquial, fistula prearicular 0 0,00 - - -
744.41 Seno o fistula de la hendidura branquial 90 0,61 0,9 12,2 11,3
744.42 Quiste de fisura branquial 249 1,70 1,0 40,1 17,0
744.43 Oreja cervical 0 0,00 - - -
744.46 Seno o fistula preauricular 88 0,60 0,9 22,7 17,2
744.47 Quiste preauricular 23 0,16 0,9 35,5 18,3
744.49 Otro quiste o fistula de la hendidura branquial 4 0,03 - - -
744.5 Pterigion del cuello 0 0,00 - - -
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744.8 Otras anomalias especificadas de cara y cuello 0 0,00 -

744.81 Macroqueilia 3 0,02 - - -
744.82 Microqueilia 0 0,00 - - -
744.83 Macrostomia 0 0,00 - - -
744.84 Microstomia 0 0,00 - - -
744.89 Otras anomalias congénitas de cara y cuello NCOC 12 0,08 3,0 27,3 26,2
744.9 Anomalias congénitas de cara y cuello no especificadas 15 0,10 0,9 21,5 23,1
745.0 Tronco arterioso comun 7 0,05 0,7 20,4 33,5
7451 Transposicion de grandes vasos 3 0,02 - - -
745.10 Transposicion completa de grandes vasos 48 0,33 1.3 16,1 12,3
745.11 Ventriculo derecho de doble salida 3 0,02 - - -
745.12 Transposicion corregida de grandes vasos 4 0,03 - - -
745.19 Otra transposicion de grandes vasos 1 0,01 - - -
745.2 Tetralogia de Fallot 109 0,74 1,0 24,9 17,2
7453 Ventriculo comdn 7 0,05 04 20,3 1,7
745.4 Defecto de tabique ventricular a1 2,87 1,0 16,3 17,9
745.6 Defecto de los cojinetes endocardicos 0 0,00 - - -
745.60 Defecto de los cojinetes endocardicos de tipo no especificado 4 0,03 - - -
745.61 Defecto ostium primum 18 0,12 04 293 15,2
745.69 Otros defectos de los cojinetes endocardicos NCOC 27 0,18 0,7 35,0 24,5
745.7 Corazon bilocular 0 0,00 - - -
745.8 Otras anomalias del cierre septal 8 0,05 0,6 30,7 25,9
745.9 Defecto del cierre de tabique no especificado 9 0,06 2,0 29,9 26,7
746 Otras anomalias congénitas cardiacas 0 0,00 = = =
746.0 Anomalias de la valvula pulmonar 0 0,00 - - -
746.00 Anomalia de la valvula pulmonar no especificada 7 0,05 04 20,1 26,6
746.01 Atresia, congénita 2 0,01 - - -
746.02 Estenosis congénita 63 0,43 1,0 18,2 19,1
746.09 Otras anomalias de la vélvula pulmonar NCOC 2 0,01 - - -
746.1 Atresia y estenosis tricuspideas congénitas 13 0,09 0,8 20,8 13,2
746.2 Anomalia de Ebstein 30 0,20 0,8 311 21,8
746.3 Estenosis congénita de la valvula adrtica 37 0,25 2,1 35,5 22,9
746.4 Insuficiencia congénita de valvula adrtica 184 1,26 3,2 48,6 17,4
746.5 Estenosis mitral congénita 2 0,01 - - -
746.6 Insuficiencia mitral congénita 8 0,05 1,7 25,7 22,0
746.7 Sindrome de corazén izquierdo hipoplasico 0 0,00 - - -
746.8 Otras anomalias congénitas especificadas del corazon 0 0,00 - - -
746.81 Estenosis subadrtica congénita 25 0,17 0,6 48,8 18,5
746.82 Corazon triauricular 4 0,03 - - -
746.83 Estenosis infundibular pulmonar 6 0,04 1,0 23,5 19,0
746.84 Anomalias obstructivas del corazon NCOC 4 0,03 - - -
746.85 Anomalia de arteria coronaria 213 1,45 2,4 61,5 18,4
746.86 Bloqueo cardiaco congénito 17 0,12 1,8 37,8 231
746.87 Malposicion cardiaca y del 4pex cardiaco 16 0,11 1.3 471 25,8
746.89 Otras anomalias cardiacas congénitas NCOC 472 3,22 2,2 42,9 21,2
746.9 Anomalia cardiaca congénita no especificada 195 1,33 1.3 22,5 19,1
747.0 Conducto arterioso abierto 531 3,62 1,0 88 9.3
7471 Coartacion adrtica 0 0,00 = = =
747.10 Coartacion adrtica (preductal) (postductal) 94 0,64 1.9 231 18,4
747.11 Interrupcion del arco aértico 2 0,01 - - -
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747.2 Otras anomalias congénitas de aorta 0 0,00 -

747.20 Anomalia congénita de aorta no especificada 3 0,02 - - -
747.21 Anomalias del arco adrtico 14 0,10 1,8 36,1 25,0
747.22 Atresia/estenosis de aorta 47 0,32 1.9 70,8 22,0
747.29 Otras anomalias congénitas de aorta NCOC 90 0,61 12 73,3 20,0
747.3 Anomalias de la arteria pulmonar 132 0,90 0,9 13,8 16,6
747.31 Coartacion y atresia de la arteria pulmonar 26 0,18 1.4 57 11,6
747.32 Malformacion arteriovenosa pulmonar 4 0,03 - = =
747.39 Otras anomalias de la art. pulmonar y de la circulacién pulmonar 3 0,02 - - -
747.4 Anomalias de grandes venas 0 0,00 = = =
747.40 Anomalia de grandes venas no especificada 16 0,11 1,7 41,0 27,5
747.41 Conexién anémala total de venas pulmonares 15 0,10 0.4 271 235
747.42 Conexién anémala parcial de venas pulmonares 2 0,01 - - -
747.49 Otras anomalias de grandes venas 26 0,18 1.2 36,4 28,2
747.6 Otras anomalias del sistema vascular periférico 0 0,00 - - -
747.60 Anomalia del sistema vascular periférico, sitio no especificado 62 0,42 0,9 36,8 26,8
747.61 Anomalia de los vasos gastrointestinales 21 0,14 1.3 51,6 24,0
747.62 Anomalia de los vasos renales 12 0,08 0,7 49,1 13,8
747.63 Anomalia de los vasos de miembros superiores 28 0,19 1.2 411 18,2
747.64 Anomalia de los vasos de miembros inferiores 49 0,33 0,7 41,4 25,6
747.69 Anomalia de otros sitios especificados del sistema vascular perif. 72 0,49 1.3 40,5 26,2
747.8 Otras anomalias especificadas del aparato circulatorio 0 0,00 - - -
747.81 Anomalias del sistema cerebrovascular 486 3,32 1,0 48,8 19,5
747.82 Anomalia de los vasos espinales 16 0,11 2,2 53,5 20,8
747.83 Circulacion fetal persistente 86 0,59 1.7 5,2 3,0
747.89 Otras anomalias circulatorias NCOC 1" 0,08 1,2 60,1 23,9
747.9 Otras anomalias del aparato circulatorio no especificadas 4 0,03 - - -
748 Anomalias congénitas del sistema respiratorio 0 0,00 - - -
748.0 Atresia coanal 46 0,31 04 19,1 18,8
748.1 Otras anomalias nariz-otros no codificados 72 0,49 1.8 41,0 14,3
748.2 Membrana de laringe 4 0,03 - - -
7483 Otras anomalias de laringe, trdquea y bronquio 212 1,45 1,7 24,6 27,5
748.4 Quiste pulmon congénito 8 0,05 1,7 17,1 14,2
748.5 Agenesia, hipoplasia y displasia pulmonar 44 0,30 1,6 253 235
748.6 Otras anomalias pulmonares 0 0,00 - - -
748.60 Anomalia pulmonar no especificada 2 0,01 - - -
748.61 Bronquiectasia congénita 6 0,04 2,0 48,2 36,8
748.69 Otras anomalias pulmonares NCOC 14 0,10 0,7 13,6 18,0
748.8 Otras anomalias especificadas del aparato respiratorio 30 0,20 0,9 453 26,9
748.9 Anomalia respiratoria no especificada 3 0,02 = = =
749 Fisura paladar y labio leporino 0 0,00 - - -
749.0[0-4]  Fisura paladar 112 0,76 0,5 15,9 15,4
749.1[0-4]  Labio leporino 104 0,71 1.2 22,2 16,9
749.2[0-5]  Fisura paladar con labio leporino 108 0,74 2,0 16,9 10,9
750 Otras anomalias congénitas del tracto digestivo superior 0 0,00 - - -
750.1 Otras anomalias de la lengua 0 0,00 - - -
750.10 Anomalia de la lengua no especificada 6 0,04 2,0 27,8 22,2
750.11 Aglosia 2 0,01 - - -
750.12 Adherencias congénitas de la lengua 6 0,04 2,0 10,3 2,3
750.13 Fisura congénita lengua 0 0,00 - - -
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750.15 Macroglosia congénita 12 0,08 1.4 22,2 21,4
750.16 Microglosia 0 0,00 = = =
750.19 Otras anomalias de la lengua NCOC 8 0,05 3,0 30,1 28,5
750.2 Otras anomalias especificadas de boca y faringe 1 0,01 - - -
750.21 Ausencia de glandula salival 2 0,01 - - -
750.22 Glandula salival accesoria 0 0,00 - - -
750.23 Atresia congénita de conducto salival 0 0,00 - - -
750.24 Fistula de glandula salival congénita 1 0,01 - - -
750.25 Fistula congénita de labio 0 0,00 - - -
750.26 Otras anomalias especificas de boca 62 0,42 0,8 19,7 16,4
750.27 Diverticulo faringeo 0 0,00 - - -
750.29 Otras anomalias especificadas de faringe 3 0,02 - - -
750.3 Fistula traqueoesofégica con atresia y estenosis esofagicas 176 1,20 1,6 60,2 25,4
750.4 Otras anomalias especificadas de es6fago 52 0,35 0,9 73,6 15,9
750.5 Estenosis pildrica hipertréfica congénita 163 1.1 4,6 8,5 5,9
750.6 Hernia hiatal congénita 1" 0,08 1,2 52,9 32,6
750.7 Otras anomalias especificadas del estomago 7 0,05 6,0 30,6 18,6
750.8 Otras anomalias especificadas del tracto digestivo superior 3 0,02 - - -
750.9 Anomalia del tracto digestivo superior no especificada 28 0,19 3,0 38,2 251
751 Otras anomalias congénitas del sistema digestivo 0 0,00 - - -
751.0 Diverticulo de Meckel 239 1,63 21 44,5 25,1
7511 Atresia y estenosis del intestino delgado 27 0,18 0,7 12,4 17,4
751.2 Atresia y estenosis de intestino grueso, recto y canal anal 44 0,30 11 24,0 25,5
7513 Enf. de Hirschsprung y otros trast. funcionales cong. del colon 64 0,44 2,2 15,1 20,4
751.4 Anomalias de fijacion intestinal 80 0,55 1.3 53,1 29,2
751.5 Otras anomalias del intestino 360 2,46 0,9 57,5 26,5
751.6 Anomalias de vesicula biliar, vias biliares e higado 0 0,00 - - -
751.60 Anomalia no especif. vesicula biliar, vias biliares e higado 15 0,10 1.1 58,4 18,3
751.61 Atresia biliar 19 0,13 14 18,6 22,4
751.62 Enfermedad quistica congénita de higado 23 0,16 0,4 58,7 23,9
751.69 Otras anomalias de vesicula biliar, vias biliares e higado 137 0,94 0,5 55,7 25,2
751.7 Anomalias pancreaticas 70 0,48 0,9 56,5 20,2
751.8 Otras anomalias especificadas del aparato digestivo 9 0,06 0.3 55,8 25,2
751.9 Anomalia del aparato digestivo no especificada 7 0,05 1.3 41,1 30,2
7521 Anomalias de trompas de Falopio y ligamentos anchos 0 0,00 - - -
752.10 Anomalia no especif. de trompas de Falopio y ligamentos anchos 2 0,01 = = =
752.11 Quiste embrionario de trompas de Falopio y ligamentos anchos 385 2,63 NP 42,7 12,7
752.19 Otras anomalias de trompas de Falopio y ligamentos anchos 14 0,10 NP 36,6 14,1
752.2 Duplicacion de Utero 136 0,93 NP 42,2 11,2
752.31 Agenesia de Utero 4 0,03 - - -
752.4 Anomalias de cérvix, vagina y genitales externos femeninos 0 0,00 - - -
752.40 Anomalia de cérvix, vagina y genitales femeninos externos no espec. 20 0,14 NP 39,8 18,1
752.41 Quiste embrionario de cérvix, vagina y genitales externos femeninos 7 0,05 NP 42,3 49
752.42 Himen imperforado 28 0,19 NP 22,2 121
752.43 Agenesia cervical 0 0,00 - - -
752.44 Duplicacion cervical 1 0,01 - - -
752.45 Agenesia vaginal 4 0,03 - - -
752.46 Tabique vaginal transverso 5 0,03 NP 27,8 4,4
752.47 Tabique vaginal longitudinal 2 0,01 - - -
752.49 Otras anomalias de cérvix, vagina y genitales externos femeninos 234 1,60 NP 21,3 19,1
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752.62 Epispadias 7 0,05 NP 10,0 8,

752.64 Micro-pene 14 0,10 NP 11,4 12,6
752.7 Sexo indeterminado y pseudohermafroditismo 8 0,05 1,0 34,2 31,9
752.8 Otras anomalias especificadas de drganos genitales 31 0,21 5.2 31,2 16,2
752.81 Transposicion escrotal 4 0,03 - - -
752.89 Otras anomalias de los 6rganos genitales 148 1,01 3,2 29,5 20,5
753.0 Agenesia y disgenesia renales 395 2,70 1.1 48,2 25,7
753.1 Enfermedad quistica renal 0 0,00 - - -
753.11 Quiste renal individual congénito 6 0,04 1,0 33,0 31,5
753.12 Rifion poliquistico, tipo no especificado 233 1,59 1,0 61,8 22,8
753.13 Rifion poliquistico, autosdmico dominante 283 1,93 1,0 48,9 19,7
753.14 Rifion poliquistico, autosdmico recesivo 1 0,08 4,5 16,7 19,0
753.15 Displasia renal 60 0,41 1.7 12,2 12,0
753.16 Rifion quistico medular 5 0,03 0,0 51,4 28,8
753.17 Espongiosis medular renal 16 0,11 0,6 51,1 13,5
753.19 Otra enfermedad renal quistica especificada 151 1,03 1.5 69,6 23,9
753.2 Defectos obstructivos de pelvis renal y uréter 0 0,00 - - -
753.20 Obstrucciones sin especificar de la pelvis renal y del uréter 101 0,69 1,9 8,4 7.4
753.21 Obstruccion congénita de la union ureteropélvica 100 0,68 2,6 19,6 20,5
753.22 Obstruccion congénita de la union ureterovesical 105 0,72 3,2 9,5 58
753.23 Ureterocele congénito 36 0,25 0,7 13,0 15,0
753.29 Otros defectos obstructivos de pelvis renal y uréter 233 1,59 2,9 13,7 141
753.3 Otras anomalias especificadas renales 391 2,67 1,0 37,5 26,0
753.5 Extrofia de la vejiga urinaria 17 0,12 04 34,1 25,3
753.6 Atresia y estenosis de uretra y cuello de la vejiga 98 0,67 11,2 22,0 22,3
753.7 Anomalias del uraco 45 0,31 1,4 25,9 19,3
754.0 Deformidades congénitas de craneo, cara y mandibula 122 0,83 14 16,5 19,3
754.1 Deformidades congénitas de musculo esternocleidomastoideo 60 0,41 1,3 12,3 12,4
754.2 Deformidades congénitas de la columna vertebral 78 0,53 0,7 35,6 20,2
754.40 Genu recurvatum congénito 6 0,04 0,5 17,5 19,1
754.6 Deformidad congénita en valgo de los pies 0 0,00 - - -
754.60 Talipes valgo (pie valgo) 117 0,80 0,1 47,4 21,5
754.61 Pie plano congénito 83 0,57 1.5 22,9 15,4
754.62 Talipes calcaneovalgo 5 0,03 0,7 22,4 25,6
754.69 Otra deformidad en valgo de pie NCOC 84 0,57 1,4 21,6 17,8
754.7 Otras deformidades congénitas de los pies 0 0,00 - - -
754.70 Talipes no especificado 37 0,25 0,8 22,4 22,5
754.71 Talipes cavo 579 3,95 0,2 57,0 20,9
754.79 Otra deformidad congénita del pie NCOC 77 0,53 1,5 17,4 141
754.81 Pectus excavatum 56 0,38 41 28,2 18,7
754.82 Pectus carinatum 17 0,12 4,7 1,2 24,8
755.00 Polidactilia, digitos no especificados 27 0,18 2,0 10,0 7.4
755.02 Polidactilia, dedos de los pies 72 0,49 0,9 12,3 13,0
755.1 Sindactilia 0 0,00 - - -
755.10 Sindactilia, sitios multiples y sitios no especificados 15 0,10 1,5 23,7 23,5
755.11 Sindactilia, dedos de la mano sin fusién de hueso 52 0,35 2,7 15,7 14,0
755.12 Sindactilia, dedos de la mano con fusion de hueso 1 0,01 - - -
755.13 Sindactilia, dedos del pie sin fusion de hueso 1 0,28 2,1 18,4 17,4
755.14 Sindactilia, dedos del pie con fusion de hueso 4 0,03 - - -
755.2 Deformidades por reduccion de miembro superior 0 0,00 - - -
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755.20 Deformidad por reduccion de miembro superior no especificada 10 0,07 1,0 31,4 25,8
755.21 Deficiencia transversal de miembro superior 16 0,11 1,0 22,9 17,5
755.22 Deficiencia longitudinal de miembro superior NCOC 6 0,04 0,5 33,5 14,3
755.23 Deficiencia longit. combinada que implica humero, radio, ctbito, compl. o parc. 1 0,01 - - -
755.24 Deficiencia longitudinal humeral, completa o parcial 0 0,00 - - -
755.25 Deficiencia longitudinal radiocubital, completa o parcial 2 0,01 - - -
755.26 Deficiencia longitudinal radio, completa o parcial 3 0,02 - - -
755.27 Deficiencia longitudinal ctibito, completa o parcial 3 0,02 - = =
755.28 Deficiencia longit. carpianos o metacarpianos, completa o parcial 3 0,02 - - -
755.29 Deficiencia longitudinal falanges, completa o parcial 14 0,10 0,7 24,1 19,7
755.3 Deformidad por reduccion de miembro inferior 0 0,00 - - -
755.30 Deformidad por reduccion de miembro inferior no especificada 17 0,12 11 29,3 30,1
755.31 Deficiencia transversal de miembro inferior 5 0,03 0,7 34,4 28,5
755.32 Deficiencia longitudinal de miembro inferior NCOC 4 0,03 - - -
755.33 Deficiencia longitudinal combinada implica. pierna (completa o incompleta) 2 0,01 - - -
755.34 Deficiencia longitudinal femoral, completa o parcial 9 0,06 1,2 25,7 8,3
755.35 Deficiencia longitudinal tibioperoneal completa o parcial 2 0,01 - - -
755.36 Deficiencia longitudinal tibia, completa o parcial 6 0,04 0,5 31,7 21,5
755.37 Deficiencia longitudinal peroneal, completa o parcial 6 0,04 1,0 17,3 49
755.38 Deficiencia longitudinal tarsos o metatarsos, completa o parcial 110 0,75 0,1 62,9 12,9
755.39 Deficiencia longitudinal falanges, completa o parcial 5 0,03 0,2 29,8 13,4
755.4 Deformidades por reduccion, miembro no especificado 8 0,05 1.7 26,0 28,0
755.52 Elevacion congénita de la escapula 6 0,04 2,0 46,2 35,5
755.53 Sinostosis radiocubital 10 0,07 4,0 22,6 15,4
755.54 Deformidad de Madelung 5 0,03 0,2 41,2 27,9
755.55 Acrocefalosindactilia 15 0,10 2,7 12,9 8,2
755.58 Mano hendida congénita 1 0,01 - - -
755.59 Otras anomalias de miembro superior NCOC 70 0,48 0,8 37,8 24,6
755.69 Otras anomalias de miembro inferior NCOC 29 0,20 0,7 34,4 22,5
755.8 Otras anomalias especificadas de miembro no especificado 15 0,10 1.1 26,5 13,3
756.0 Anomalias de huesos craneales y faciales 247 1,69 1,5 13,4 14,3
756.1 Anomalias de columna vertebral 0 0,00 - - -
756.10 Anomalia de la columna vertebral no especificada 33 0,23 0,5 40,6 18,4
756.11 Espondilolisis, regién lumbosacro 172 117 1,0 65,0 17,2
756.12 Espondilolistesis 551 3,76 0.8 57,5 16,2
756.13 Ausencia congénita de vértebra 2 0,01 - - -
756.14 Hemivértebra 8 0,05 1,0 22,0 26,1
756.15 Fusion de la columna [vértebra], congénita 24 0,16 0,7 47,8 16,6
756.16 Sindrome Klippel-Feil 19 0,13 0,5 333 17,7
756.17 Espina bifida oculta 65 0,44 04 36,3 18,3
756.19 Otra anomalia vertebral -otros no codificados 87 0,59 1,2 59,9 19,0
756.3 Otras anomalias de costilla y esternon 22 0,15 1,2 39,9 23,7
756.4 Condrodistrofia 81 0,55 0,7 30,9 20,4
756.5 Osteodistrofias 0 0,00 - - -
756.50 Osteodistrofia no especificada 6 0,04 2,0 45,2 221
756.51 Osteogénesis imperfecta 42 0,29 1,6 28,9 21,4
756.52 Osteopetrosis 6 0,04 0,2 55,2 30,8
756.53 Osteopoiquilosis 3 0,02 - - -
756.54 Displasia fibrosa poliostética de hueso 12 0,08 1.4 41,6 18,4
756.55 Displasia condroectodérmica 3 0,02 - - -
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756.56 Displasia epifisara multiple 1" 0,08 32,4 17,5
756.59 Otra osteodistrofia -otros no codificados 44 0,30 0,7 41,6 20,3
756.6 Anomalias diafragmaticas 128 0,87 0,9 53,6 28,1
756.7 Anomalias de la pared abdominal 0 0,00 - - -
756.70 Anomalia de la pared abdominal, no especificada 2 0,01 - - -
756.71 Sindrome “vientre de ciruela pasa” 3 0,02 - - -
756.72 Onfalocele 4 0,03 - - -
756.73 Gastrosquisis 10 0,07 1,5 6,2 52
756.79 Otras anomalias congénitas de la pared abdominal 32 0,22 0,7 18,5 17,8
756.83 Sindrome de Ehlers-Danlos 39 0,27 0,6 311 18,6
756.89 Otras anom. de musculo, tenddn, fascia y tej. conectivo NCOC 96 0,66 1,0 16,7 17,3
756.9 Otras anomalias y no especif. del aparato musculoesquelético 43 0,29 0,9 35,9 21,2
757.0 Edema hereditario de las piernas 9 0,06 0,5 41,6 20,4
7571 Ictiosis congénita 64 0,44 0,7 51,8 29,4
757.31 Displasia ectodérmica congénita 23 0,16 2,8 14,3 1,8
757.32 Hamartomas vasculares 117 0,80 1,0 27,0 21,9
757.39 Otras anomalias especificadas de la piel NCOC 78 0,53 0,8 38,0 24,4
757.4 Anomalias especificadas del pelo 10 0,07 1,5 16,2 14,0
757.5 Anomalias especificadas de las uiias 7 0,05 1.3 27,7 23,2
758.1 Sindrome de Patau 6 0,04 2,0 24,3 10,7
758.2 Sindrome de Edwards 19 0,13 0,5 19,8 17,5
758.3 Sindrome por delecion autosémica 0 0,00 - - -
758.31 Sindrome cri-du-chat 5 0,03 4,0 15,0 11,2
758.32 Sindrome velo-cardio-facial 16 0,11 1,0 21,3 18,6
758.33 Otras microdeleciones 18 0,12 1,2 12,8 9,1
758.39 Otras deleciones autosdmicas 109 0,74 1.1 15,2 11,9
758.5 Otras afecciones debidas a anomalias autosémicas 281 1,92 11 31,0 19,6
758.6 Disgenesia gonadal 101 0,69 0,0 27,0 15,4
758.81 Otras afecciones debidas a anomalias de los cromosomas sexuales 93 0,63 0,8 22,3 15,7
758.89 Otras afecciones debidas a anomalias de los cromosomas 31 0,21 0,6 29,4 17,2
758.9 Afecciones por anomalias cromosémicas no especificadas 51 0,35 0,7 233 15,6
759.0 Anomalias de bazo 85 0,58 1.1 46,6 223
759.1 Anomalias de glandula suprarrenal 6 0,04 0,5 32,8 34,8
759.3 Situs inversus 58 0,40 0.7 40,2 243
759.4 Gemelos acoplados 0 0,00 - - -
759.5 Esclerosis tuberosa 66 0,45 0,9 32,5 21,3
759.6 Otras hamartosis NCOC 143 0,98 1,0 49,6 22,8
759.7 Anomalias congénitas multiples, descritas como tales 69 0,47 1,0 14,7 14,8
759.81 Sindrome de Prader-Willi 53 0,36 1,5 22,8 20,0
759.82 Sindrome de Marfan 56 0,38 1.1 32,4 16,4
759.83 Sindrome de X fragil 321 2,19 09 38,8 20,1
759.89 Otras anomalias especificadas 1.956 13,35 1.1 19,8 20,2
759.9 Anomalia congénita, no especificada 88 0,60 0,9 19,5 171
760.77 Anticonvulsivos que afectan feto/recién nacido a través de placenta/leche materna 1 0,01 - - -
771.0 Rubéola congénita 4 0,03 - - -
7711 Infeccion congénita por citomegalovirus 25 0,17 1.1 49 41
984.9 Efecto toxico de compuesto de plomo no especificado 4 0,03 - - -
995.86 Hipertemia maligna 6 0,04 2,0 41,0 16,8

No se calculan los indicadores de sexo y edad cuando el nimero de casos es inferior a 5.
NC: No calculable. NP: No procede.

133



PREVALENCIA DE ENFERMEDADES RARAS EN LA REGION DE MURCIA 2015

Anexo 2. Categorias CCS (Software de Clasificacion Clinica), nivel 1y 2*

5. Trastornos mentales

1. Enfermedades infecciosas y parasitarias

1.1 Infeccion bacteriana 5.1 Trastornos de adaptacion

1.2 Micosis 5.2 Trastornos de ansiedad

1.3 Infeccion viral 5.3 Déficit de atencion y trastornos del comportamiento disruptivo
1.4 Otras infecciones incluyendo las parasitarias 5.4 Delirio, demencia, trastornos amnésicos y otros trastornos

» . i cognitivos
1.5 Vacunas y pruebas de deteccion de enfermedades infecciosas
5.5 Trastornos del desarrollo

5.6 Trast. generalmente diagnosticados en la niiez, infancia o
2.1 Neoplasia colorrectal adolescencia
2.2 Otras neoplasias gastrointestinales 5.7 Trastornos del control de impulsos no clasificados en otro lugar
2.3 Neoplasia de bronquios y pulmén 5.8 Trastornos del humor
2.4 Neoplasia de piel 5.9 Trastornos de la personalidad
2.5 Neoplasia de mama 5.10 Esquizofrenia y otros trastornos psicoticos
2.6 Neoplasia de Utero y cérvix 5.11 Trastornos relacionados con el alcohol
2.7 Neoplasia de ovarios y otros 6rganos genitales femeninos 5.12 Trastornos relacionados con sustancias
2.8 Neoplasia de drganos genitales masculinos 5.13 Suicidio y lesiones autoinfligidas intencionadamente
2.9 Neoplasia de drganos urinarios 5.14 Deteccion e historia de salud mental y abuso de sustancias
2.10 Neoplasia del tejido linfatico y hematopoyético 5.15 Otros trastornos mentales
2.11 Otras neoplasias primarias 6. Enfermedades del sistema nervioso y de los 6rganos de

. . ) los sentidos
2.12 Neoplasias malignas secundarias » . .
6.1 Infeccion del sistema nervioso central
2.13 Neoplasia maligna sin especificacion de sitio . . . o .
6.2 Afecciones del sistema nervioso hereditarias y degenerativas

2.14 Neoplasias de naturaleza no especificada o de evolucion

incierta 6.3 Paralisis
2.15 Quimioterapia de mantenimiento, radioterapia 6.4 Epilepsia, convulsiones
2.16 Neoplasias benignas 6.5 Cefalea incluyendo migraia

3. Enf. endocrinas, de la nutricién y metabolicas y trast. de la 6.6 Coma, estupor y dafio cerebral
inmunidad

6.7 Trastornos oculares
3.1 Trastornos de la glandula tiroidea . )
6.8 Afecciones del oido
3.2 Diabetes mellitus sin complicaciones . .
6.9 Otros trastornos del sistema nervioso

3.3 Diabetes mellitus con complicaciones . . .
7. Enfermedades del sistema circulatorio

3.4 Otros trastornos endocrinos . »
7.1 Hipertension
3.5 Deficiencias nutritivas
7.2 Enfermedades del corazén
3.6 Trastornos del metabolismo de los lipidos
7.3 Enfermedad cerebrovascular
3.7 Gota y otras artropatias por cristales . . .
7.4 Enfermedades de las arterias, arteriolas y capilares
3.8 Trastornos de liquidos y electroliticos o
7.5 Enfermedades de las venas y linfaticas
3.9 Fibrosis quistica

8. Enfermedades del sistema respiratorio
3.10 Trastornos de la inmunidad

8.1 Infecciones respiratorias
3.11 Otros trastornos nutricionales, endocrinos y metabdlicos

8.2 Enfermedad pulmonar obstructiva crénica y bronquiectasia
4. Enfermedades de la sangre y los 6rganos hematopoyéticos 83A
.3 Asma

4.1 Anemia - o ) )
8.4 Neumonitis por aspiracion (comida/vomito)

4.2 Trastornos de la coagulacion y hemorragicos ) )
8.5 Pleuresia, neumotorax, colapso pulmonar

4.3 Enfermedades de los globulos blancos o
8.6 Fallo respiratorio, insuficiencia, parada (adulto)

4.4 Otras afecciones hematolégicas X
8.7 Enfermedades pulmonares debidas a agentes externos
8.8 Otras enfermedades del tracto respiratorio inferior

8.9 Otras enfermedades del tracto respiratorio superior
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Anexo 2. Categorias CCS (Software de Clasificacion Clinica), nivel 1y 2* (Continuacion)

9. Enfermedades del aparato digestivo 14. Anomalias congénitas

9.1 Infeccién intestinal 14.1 Anomalias congénitas cardiacas y circulatorias

9.2 Trastornos de los dientes y la mandibula 14.2 Anomalias congénitas digestivas

9.3 Enfermedades de la boca, excluyendo las dentales 14.3 Anomalias congénitas genitourinarias

9.4 Trastornos del tracto digestivo superior 14.4 Anomalias congénitas del sistema nervioso

9.5 Hernia abdominal 14.5 Otras anomalias congénitas

9.6 Trastornos del tracto digestivo inferior
9.7 Enfermedad del tracto biliar 15.1 Nacidos vivos

9.8 Enfermedad hepatica 15.2 Gestacion acortada, bajo peso al nacer y crecimiento

) i intrauterino retardado
9.9 Trastornos pancreaticos (no diabetes) o ! o
15.3 Hipoxia intrauterina y asfixia al nacer
9.10 Hemorragia gastrointestinal
15.4 Sindrome de distress respiratorio
9.11 Gastroenteritis no infecciosa
15.5 Ictericia hemolitica e ictericia perinatal
9.12 Otros trastornos gastrointestinales
15.6 Traumatismo de nacimiento

10. Enfermedades del sistema genitourinario
15.7 Otras afecciones perinatales
10.1 Enfermedades del sistema urinario

16. Lesiones y envenenamiento
10.2 Enfermedades de los 6rganos genitales masculinos
16.1 Trastornos traumaticos y luxaciones de las articulaciones
10.3 Enfermedades de los 6rganos genitales femeninos
16.2 Fracturas

11. Complicaciones del embarazo, parto y puerperio
16.3 Lesion de la médula espinal
11.1 Tratamientos anticonceptivos y procreativos
16.4 Lesion intracraneal
11.2 Trastornos relacionados con el aborto
16.5 Lesion por aplastamiento o lesion interna
11.3 Complicaciones principalmente relacionadas con el embarazo

L ) 16.6 Heridas abiertas
11.4 Indicaciones para el cuidado en el embarazo, parto y
alumbramiento 16.7 Esguinces y distensiones
11.5 Complicaciones durante el parto 16.8 Lesion superficial, contusion
11.6 Otras complicaciones del nacimiento, puerperio que afecta al 16.9 Quemaduras

tratamiento de la madre o
16.10 Complicaciones
11.7 Embarazo normal y/o parto
16.11 Envenenamiento

12. Enfermedades de la piel y del tejido subcutaneo
16.12 Otras lesiones y enfermedades debidas a causas externas

12.1 Infecciones de la piel y del tejido subcutaneo . - =

17. Sintomas, signos, estados mal definidos y factores que
12.2 Otras afecciones inflamatorias de la piel influyen en el estado de salud
12.3 Ulcera crénica de la piel 17.1 Sintomas, signos y estados mal definidos

12.4 Otros trastornos de la piel 17.2 Factores que influyen en la atencion sanitaria

13. Enfermedades del sistema musculoesquelético y del 18. Codigos residuales, no clasificados, todos los cédigos E

tejido conjuntivo

13.1 Artritis infecciosa y osteomielitis (excepto causada por * Traduccion de los autores
tuberculosis o ETS)

13.2 Trastornos no traumaticos de las articulaciones

13.3 Espondilosis, trastornos del disco intervertebral, otros
problemas de espalda

13.4 Osteoporosis
13.5 Fractura patoldgica
13.6 Deformidades adquiridas

13.7 Lupus eritematoso sistémico y enfermedades del tejido
conectivo

13.8 Otras enfermedades del tejido conectivo

13.9 Otras enfermedades dseas y deformidades
musculoesqueléticas
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