
CLASIFICACIÓN INTERNACIONAL DE ENFERMEDADES - CIE-11 para estadísticas de mortalidad y morbilidad
CAPÍTULO 20
Anomalías del desarrollo prenatal
Este capítulo tiene 222 categorías de cuatro caracteres.
El rango de los códigos comienza en LA00.
En este capítulo se presentan diversos trastornos causados por que un órgano, aparato o sistema del cuerpo no se desarrolló correctamente durante el período prenatal.
Exclusiones:	Errores congénitos del metabolismo (BlockL2‑5C5)
Este capítulo incluye los siguientes grupos de nivel superior:
Anomalías estructurales del desarrollo prenatal que afectan principalmente a un aparato o sistema corporal
Anomalías o síndromes múltiples del desarrollo prenatal
Anomalías cromosómicas, con exclusión de las mutaciones genéticas

Anomalías estructurales del desarrollo prenatal que afectan principalmente a un aparato o sistema corporal (BlockL1‑LA0)
Deformación o deformidad de una estructura anatómica antes del nacimiento.
Anomalías estructurales del desarrollo prenatal del sistema nervioso (BlockL2‑LA0)
Cualquier trastorno causado por que el sistema nervioso no se desarrolló correctamente durante el período prenatal.
  LA00  	Anencefalia o anomalías afines
Malformación del sistema nervioso causada porque el neuroporo no se cierra. Los bebés nacen con la médula espinal, el cerebelo y el tronco encefálico intactos, pero sin formación de estructuras neurales por encima de este nivel. El cráneo se forma solo parcialmente, pero los ojos suelen ser normales.

LA00.0	Anencefalia
Defecto del tubo neural caracterizado por ausencia parcial o total de la bóveda craneal y la piel que la cubre, y encéfalo inexistente o reducido a una pequeña masa. La mayoría de los casos nacen muertos, aunque se han descrito algunos que sobreviven algunas horas. En la mayor parte de los casos, los resultados de la autopsia revelan ausencia de glándulas suprarrenales. Es probable que la anencefalia sea multifactorial, resultado de interacciones entre factores genéticos y ambientales. Se han descrito casos familiares de herencia aparentemente autosómica recesiva, pero la mayoría de los casos son esporádicos. Son factores de riesgo demostrados las deficiencias de ácido fólico y de cinc, así como la obesidad materna.

LA00.00	Craneorraquisquisis
Condición causada por una falla del tubo neural para su cierre completo durante el período prenatal. Se caracteriza por la ausencia completa del cráneo, extensos defectos en las vértebras y la piel, y la ausencia del cerebro.

LA00.0Y	Otro(a)(s) anencefalia especificado(a)(s)

LA00.0Z	Anencefalia, sin especificación

LA00.1	Iniencefalia
Forma rara de defecto del tubo neural caracterizada por asociar una malformación de la unión cervicoccipital y una malformación del sistema nervioso central. Sus características cardinales son defecto óseo occipital, ausencia parcial o total de vértebras cervicotorácicas, retroflexión de la cabeza fetal y ausencia característica del cuello. Se asocia a malformaciones del sistema nervioso central (espina bífida, anencefalia), del aparato digestivo (onfalocele) y del aparato cardiovascular.

LA00.2	Acefalia

LA00.3	Amielencefalia
Ausencia tanto del encéfalo como de la médula espinal.

LA00.Y	Otro(a)(s) anencefalia o anomalías afines especificado(a)(s)

LA00.Z	Anencefalia o anomalías afines, sin especificación

  LA01  	Cefalocele
Afección causada porque el cráneo no se cierra correctamente durante el período prenatal. Se caracteriza por hernia de las meninges. Puede cursar con hernia del encéfalo o retraso en el desarrollo. El diagnóstico de confirmación es por observación de las meninges herniadas en una imagen.

  LA02  	Espina bífida
Forma más frecuente de defecto congénito del tubo neural. Afecta la columna vertebral y, a veces, la médula espinal. La espina bífida abierta designa el fallo de cierre dorsal de las vértebras, asociado a diversos grados de defectos de la columna vertebral. Se puede formar una bolsa de piel que contiene meninges (meningocele) o la médula espinal y las meninges (mielomeningocele). Se distinguen diferentes subtipos en función de la localización del defecto. Sus consecuencias son paraplejia (parálisis de las extremidades inferiores), hidrocefalia, malformación de Chiari, incontinencia urinaria e incontinencia anorrectal. La intensidad de los signos varía en gran medida según el nivel y el alcance de la lesión.
Inclusiones:	Disrafia espinal
Raquisquisis
Exclusiones:	Malformación de Chiari de tipo I (LA07.4)
Malformación de Chiari de tipo II (LA03)
Disrafismo espinal oculto (LB73.0)

LA02.0	Espina bífida quística
Afección causada por un fallo del tubo neural para desarrollarse correctamente durante el período prenatal. Se caracteriza por daño nervioso y presencia de meningocele en la espalda. Puede cursar con deterioro físico o mental.

LA02.00	Mielomeningocele con hidrocefalia
Afección causada por un fallo del tubo neural para desarrollarse correctamente durante el período prenatal. Se caracteriza por daño nervioso e hidrocefalia. Puede cursar también con siringomielia, luxación de cadera, cefalea, náuseas, vómitos, visión borrosa, trastornos del equilibrio, problemas de control de vejiga, meningitis o retraso mental.

LA02.01	Mielomeningocele sin hidrocefalia
Afección causada por un fallo del tubo neural para desarrollarse correctamente durante el período prenatal. Se caracteriza por daño nervioso. Puede cursar también con siringomielia, luxación de cadera, cefalea, náuseas, vómitos, visión borrosa, trastornos del equilibrio, problemas de control de vejiga, meningitis o retraso mental.

LA02.02	Mielocistocele
Afección causada por un fallo del tubo neural para cerrarse completamente durante el desarrollo fetal. Se caracteriza por masas lumbosacras cubiertas de piel, meningocele revestido de aracnoides en continuación directa con el espacio subaracnoideo espinal, y médula hidromiélica que atraviesa el meningocele y se expande en un gran quiste terminal. Puede cursar con daño neuronal y el consiguiente deterioro funcional por debajo de la localización del mielocistocele.

LA02.0Y	Otro(a)(s) espina bífida quística especificado(a)(s)

LA02.0Z	Espina bífida quística, sin especificación

LA02.1	Espina bífida abierta
Afección causada por un fallo del tubo neural para desarrollarse correctamente durante el período prenatal. Se caracteriza por daño nervioso originado a partir de una localización conocida en la columna vertebral, que se manifiesta por la presencia de un meningocele o mielomeningocele. Puede cursar con deterioro físico o mental.

LA02.Y	Otro(a)(s) espina bífida especificado(a)(s)

LA02.Z	Espina bífida, sin especificación

  LA03  	Malformación de Chiari de tipo II
Afección causada porque el encéfalo y la médula espinal no se desarrollaron correctamente durante el período prenatal. Se caracteriza por descenso de la base del cerebelo y del tronco encefálico a través del agujero magno. Puede cursar con ausencia parcial o total del vermis cerebeloso, mielomeningocele, cervicalgia, trastornos del equilibrio, debilidad muscular, entumecimiento de extremidades, mareos, problemas de visión, disfagia, acúfenos, hipoacusia, vómitos, insomnio, depresión o deterioro de las habilidades motoras.
Exclusiones:	Malformación de Chiari de tipo I (LA07.4)

  LA04  	Hidrocefalia congénita
Enfermedad causada porque el encéfalo no se desarrolló correctamente durante el período prenatal. Se caracteriza por un rápido aumento del perímetro cefálico o tamaño de la cabeza anormalmente grande por acumulación excesiva de líquido cefalorraquídeo en el encéfalo. Puede cursar también con vómitos, somnolencia, irritabilidad, desviación de los ojos al mirar para abajo o convulsiones. El diagnóstico de confirmación es por observación de líquido cefalorraquídeo en los ventrículos cerebrales en una imagen diagnóstica.
Inclusiones:	hidrocefalia del recién nacido
Exclusiones:	Mielomeningocele con hidrocefalia (LA02.00)
Malformación de Chiari de tipo I (LA07.4)
Malformación de Chiari de tipo II (LA03)
Hidrocefalia por toxoplasmosis congénita (KA64.0)

LA04.0	Hidrocefalia con estenosis del acueducto de Silvio
Afección caracterizada por la asociación de hidrocefalia, deficiencia intelectual importante, espasticidad y aducción de los pulgares. Forma parte del síndrome L1 (véase este término).
Inclusiones:	estenosis del acueducto de Silvio

LA04.Y	Otro(a)(s) hidrocefalia congénita especificado(a)(s)

LA04.Z	Hidrocefalia congénita, sin especificación

  LA05  	Anomalías estructurales del desarrollo prenatal del cerebro
Cualquier trastorno causado porque el cerebro no se desarrolló correctamente durante el período prenatal.
Exclusiones:	Encefalocele (LA01)

LA05.0	Microcefalia
Trastorno causado porque la cabeza no se desarrolló correctamente durante el período prenatal. Se caracteriza por tamaño significativamente reducido de la cabeza respecto a lo normal para la edad y sexo. Puede cursar también con retraso del desarrollo, trastornos del equilibrio y la coordinación, estatura baja, hiperactividad, retraso mental, convulsiones u otras alteraciones neurológicas.
Nota sobre la codificación:	Codifique también la enfermedad o condición causante
Inclusiones:	Microencefalia
Exclusiones:	Síndromes con microcefalia como característica destacada (LD20.2)

LA05.1	Megaloencefalia
Trastorno causado porque el cerebro no se desarrolla correctamente durante el período prenatal. Se caracteriza por un aumento en el tamaño o el peso del encéfalo por lo demás correctamente formado. Puede cursar también con convulsiones, déficits motores, retraso mental y deterioro cognitivo leve.

LA05.2	Holoprosencefalia
Malformación cerebral resultante de la escisión incompleta del prosencéfalo, que ocurre entre los días 18 y 28 de gestación y afecta la porción anterior del encéfalo y la cara. En la mayoría de los casos, se observan anomalías faciales: ciclopía, probóscide, labio leporino o hendidura del paladar medios o bilaterales en las formas graves, e hipotelorismo ocular o incisivo central maxilar medio solitario en las formas leves. Estos últimos defectos de la línea media pueden ocurrir sin las malformaciones cerebrales (microformas). Los niños con holoprosencefalia tienen muchos problemas médicos: retraso del desarrollo y dificultades para alimentarse, epilepsia, e inestabilidad de la temperatura, la frecuencia cardíaca y la respiración. Son frecuentes los trastornos endocrinos como diabetes insípida, hipoplasia suprarrenal, hipogonadismo, hipoplasia tiroidea y deficiencia de la hormona de crecimiento (GH).
Codificado en otra parte:	Ciclopía (LA10.Y)

LA05.3	Agenesia de cuerpo calloso
Forma más frecuente de malformación encefálica, caracterizada por la ausencia total o parcial de la principal comisura interhemisférica, el cuerpo calloso.

LA05.4	Arrinencefalia
Afección causada porque los órganos olfativos no se desarrollaron correctamente durante el período prenatal. Se caracteriza por ausencia de los bulbos y tractos olfativos.

LA05.5	Migración neuronal anormal
Cualquier afección causada por la migración anormal de células neuronales durante el período prenatal. Pueden cursar con hipotonía muscular y déficit motor, convulsiones, retraso del desarrollo, retraso mental, retraso del crecimiento, dificultades para alimentarse, hinchazón de las extremidades o microcefalia.
Exclusiones:	Lisencefalia (LD20.1)

LA05.50	Polimicrogiria
Malformación de la corteza cerebral caracterizada por plegamiento cortical excesivo con surcos poco profundos. En el examen microscópico se aprecia una disposición anormal de las capas corticales. La distribución topográfica de la polimicrogiria es variable, pero la forma más frecuente es la polimicrogiria perisilviana bilateral (PPB). La polimicrogiria se manifiesta por déficit intelectual leve, epilepsia y parálisis seudobulbar, que dificulta el aprendizaje del habla y la alimentación. La gravedad de la polimicrogiria depende en gran medida de la ubicación y el tamaño de la zona afectada.

LA05.51	Displasia cortical
Afección causada por un fallo de la corteza cerebral para desarrollarse correctamente durante el período prenatal, o por un traumatismo. Se caracteriza por crisis epilépticas, pero puede cursar también con problemas de aprendizaje.

LA05.5Y	Otro(a)(s) migración neuronal anormal especificado(a)(s)

LA05.5Z	Migración neuronal anormal, sin especificación

LA05.6	Trastornos encefaloclásticos

LA05.60	Porencefalia
Afección caracterizada por una cavidad intracerebral circunscrita de tamaño variable, que puede estar bordeada por sustancia gris polimicrogírica anormal. En casos extremos, esta cavidad puede ocasionar una comunicación entre la superficie de la piamadre y el ventrículo, denominada «esquicencefalia».

LA05.61	Esquicencefalia
Malformación congénita cerebral infrecuente caracterizada por la presencia de hendiduras lineales en uno o ambos hemisferios cerebrales, que se extienden desde los ventrículos laterales a la superficie de la piamadre cortical, y que ocasionan diversos síntomas neurológicos, como epilepsia, déficits motores y retraso psicomotor.

LA05.62	Hidranencefalia
Afección causada por un fallo de los hemisferios cerebrales para desarrollarse correctamente durante el período prenatal. Se caracteriza por ausencia de prosencéfalo en las pruebas de neuroimagen. Puede cursar con discapacidad visual, falta de crecimiento, sordera, ceguera, tetraparesia espástica o deficiencia intelectual.

LA05.6Y	Otro(a)(s) trastornos encefaloclásticos especificado(a)(s)

LA05.6Z	Trastornos encefaloclásticos, sin especificación

LA05.7	Malformaciones quísticas cerebrales
Enfermedad causada por la expansión de la placa tectal de la vesícula cerebral, o por estructuras extraaxiales como una membrana aracnoidea o migración de células ependimarias. Se caracteriza por la presencia de quistes llenos de líquido en el cerebro. Puede cursar con asimetría del cráneo, compresión cerebral, hipertensión intracraneal, hidrocefalia, hemorragia o convulsiones; o también puede ser asintomática. El diagnóstico de confirmación es por observación de los quistes intracerebrales en una prueba de imagen.
Exclusiones:	Quistes porencefálicos adquiridos (8E40)
Malformación de Dandy-Walker con hidrocefalia (LA06.0)
Malformación de Dandy-Walker sin hidrocefalia (LA06.0)
Codificado en otra parte:	Quiste aracnoideo intracraneal (8D67)

LA05.8	Colpocefalia
Una condición causada porque la sustancia blanca en la parte posterior del cerebro no se ha desarrollado o no se ha engrosado durante el período prenatal. Esta afección se caracteriza porque la porción posterior de los cuernos occipitales, o posterior de los ventrículos laterales (cavidades) del cerebro, son más grandes de lo normal.
Exclusiones:	Porencefalia (LA05.60)
estenosis del foramen interventricular (ME93)

LA05.Y	Otro(a)(s) anomalías estructurales del desarrollo prenatal del cerebro especificado(a)(s)

LA05.Z	Anomalías estructurales del desarrollo prenatal del cerebro, sin especificación

  LA06  	Anomalías estructurales del desarrollo prenatal del cerebelo
Cualquier afección causada porque el cerebelo no se desarrolló correctamente durante el período prenatal.
Exclusiones:	Malformación de Chiari de tipo I (LA07.4)
Malformación de Chiari de tipo II (LA03)

LA06.0	Malformación de Dandy-Walker
La malformación de Dandy-Walker es la asociación de tres signos: hidrocefalia, ausencia parcial o completa del vermis cerebeloso y quiste de la fosa posterior contigua al cuarto ventrículo.

LA06.1	Hipoplasia o agenesia de hemisferios cerebelosos
Afección caracterizada por un desarrollo deficitario de las estructuras cerebelosas, que puede abarcar desde la agenesia parcial a total del vermis o los hemisferios del cerebelo. Se ha descrito en el contexto de diversas entidades clínicas: anomalías cromosómicas, exposición intrauterina a toxinas y microbios patógenos, trastornos metabólicos (trastornos de la glicosilación y deficiencias de CoQ10), y una amplia variedad de enfermedades neurológicas genéticas infrecuentes. Puede estar confinada al cerebelo o afectar también otras estructuras del sistema nervioso central: mesencéfalo (signo del molar), protuberancia y bulbo raquídeo (hipoplasia pontocerebelosa), corteza cerebral (síndromes de lisencefalia e hipoplasia cerebelosa).
Exclusiones:	Síndrome PHACE (LD2F.1)

LA06.2	Displasia cerebelosa focal
Afección causada por un fallo del cerebelo para desarrollarse correctamente durante el período prenatal. Puede cursar con hipotonía, deformidades faciales, alteraciones de los ojos o de la motricidad ocular, deficiencias cognitivas o disfunción motora. El diagnóstico de confirmación es por observación del cerebelo mal formado en una prueba de imagen.

LA06.Y	Otro(a)(s) anomalías estructurales del desarrollo prenatal del cerebelo especificado(a)(s)

LA06.Z	Anomalías estructurales del desarrollo prenatal del cerebelo, sin especificación

  LA07  	Anomalías estructurales del desarrollo prenatal del conducto neuroentérico, la médula espinal o la columna vertebral
Cualquier afección causada por un fallo del conducto neuroentérico, la médula espinal y la columna vertebral para el correcto desarrollo durante el período prenatal.
Codificado en otra parte:	Disrafismo espinal oculto (LB73.0)

LA07.0	Síndrome primario de médula anclada
Afección causada por un fallo de la médula espinal para desarrollarse correctamente durante el período prenatal. Se caracteriza por el anclaje de la médula espinal al conducto raquídeo. Puede cursar con apéndices cutáneos en la zona lumbosacra de la espalda, dolor radicular, debilidad, hiporreflexia asimétrica, espasticidad, alteraciones sensitivas, disfunción intestinal o vesical, o trastornos motores. El diagnóstico de confirmación es por observación de la médula espinal anclada en una prueba de imagen.

LA07.1	Diastematomielia
Afección causada por un fallo del desarrollo prenatal de la médula espinal, que se divide en dos partes separadas por un tabique rígido o fibroso. Puede cursar con vértebras malformadas, dolor, debilidad, alteración de la marcha, alteraciones sensitivas en las piernas o trastornos esfinterianos. El diagnóstico de confirmación es por observación de una médula espinal bifurcada y tabicada en una prueba de imagen.
Inclusiones:	médula espinal dividida

LA07.2	Amielia
Afección causada por una malformación de la médula espinal durante el período prenatal. Se caracteriza por la ausencia de una o más secciones de la médula espinal.
Inclusiones:	agenesia de la médula espinal

LA07.3	Siringomielia o hidromielia primaria
Afección causada porque el conducto raquídeo no se desarrolló correctamente durante el período prenatal. Se caracteriza por una cavidad en el interior de la médula espinal en la que se puede acumular líquido cefalorraquídeo. El diagnóstico de confirmación es por observación de una cavidad llena de líquido en el interior de la médula espinal en una prueba de imagen.
Exclusiones:	Siringomielia debida a una causa especificada (8D66.1)

LA07.4	Malformación de Chiari de tipo I
Afección causada por un fallo del cerebelo para desarrollarse correctamente durante el período prenatal. Se caracteriza por un descenso de las amígdalas cerebelosas a través del agujero magno, sin afectación del tronco encefálico. Puede ser asintomática. El diagnóstico de confirmación es por observación del descenso de las amígdalas cerebelosas en una prueba de imagen.
Exclusiones:	Malformación de Chiari de tipo II (LA03)

LA07.Y	Otro(a)(s) anomalías estructurales del desarrollo prenatal del conducto neuroentérico, la médula espinal o la columna vertebral especificado(a)(s)

LA07.Z	Anomalías estructurales del desarrollo prenatal del conducto neuroentérico, la médula espinal o la columna vertebral, sin especificación

  LA0Y  	Otro(a)(s) anomalías estructurales del desarrollo prenatal del sistema nervioso especificado(a)(s)

  LA0Z  	Anomalías estructurales del desarrollo prenatal del sistema nervioso, sin especificación

Anomalías estructurales del desarrollo prenatal del ojo, el párpado o el aparato lagrimal (BlockL2‑LA1)
Cualquier afección causada porque el ojo, el párpado o el aparato lagrimal no se desarrollaron correctamente durante el período prenatal.
  LA10  	Anomalías estructurales del desarrollo prenatal de los globos oculares
Cualquier afección causada porque los globos oculares no se desarrollaron correctamente durante el período prenatal.
Exclusiones:	Holoprosencefalia con ciclopía o sinoftalmía (LA05.2)

LA10.0	Microftalmia
Inclusiones:	Displasia del ojo
Hipoplasia ocular
Ojo rudimentario

LA10.1	Anoftalmía clínica
Ausencia clínica de uno o ambos ojos, sin globo ni tejido ocular en la órbita. La ausencia del ojo causa una órbita ósea de pequeño tamaño, cuenca mucosa constreñida, párpados cortos, fisura palpebral reducida y prominencia malar. Puede estar causada por mutaciones genéticas, alteraciones cromosómicas o factores ambientales prenatales. Es una enfermedad extremadamente rara, generalmente atribuible a anomalías genéticas.
Inclusiones:	agenesia del ojo
aplasia del ojo

LA10.2	Buftalmos
Afección caracterizada por un aumento anormal del tamaño del globo ocular.

LA10.3	Macroftalmos congénito
Afección causada por un fallo del ojo para desarrollarse correctamente durante el período prenatal. Se caracteriza por un aumento anormal del tamaño del globo ocular.
Exclusiones:	macroftalmos en glaucoma congénito (9C61.4)

LA10.Y	Otro(a)(s) anomalías estructurales del desarrollo prenatal de los globos oculares especificado(a)(s)

LA10.Z	Anomalías estructurales del desarrollo prenatal de los globos oculares, sin especificación

  LA11  	Anomalías estructurales del desarrollo prenatal del segmento anterior del ojo
Cualquier afección causada porque el segmento anterior del ojo n logró desarrollarse correctamente durante el período prenatal.
Codificado en otra parte:	Glaucoma del desarrollo (9C61.4)

LA11.0	Esclerótica azul
Afección ocular caracterizada por la transparencia de la esclerótica, de modo que a través de ella se ve la úvea azul.

LA11.1	Anomalías estructurales del desarrollo prenatal de la córnea
Cualquier afección causada porque la córnea no se desarrolló correctamente durante el período prenatal.
Codificado en otra parte:	Estafiloma corneal (9A78.51)

LA11.2	Disgenesia del segmento anterior
Afección causada porque las estructuras anteriores del ojo no se desarrollon correctamente durante el período prenatal. Puede cursar con hipoplasia del iris, pupilas irregulares y ectópicas, córneas nebulosas o conexiones entre el iris y la córnea.

LA11.3	Aniridia
Malformación congénita ocular caracterizada por ausencia parcial o completa del iris. Puede presentarse sola (aniridia aislada) o formando parte de un síndrome (aniridia sindrómica.

LA11.4	Coloboma del iris
Enfermedad ocular causada por traumatismo o mutación genética congénita. Se caracteriza por muescas o brechas en el iris.

LA11.5	Opacidad corneal congénita
Afección causada por un fallo de la córnea para desarrollarse correctamente durante el período prenatal. Se caracteriza por opacidad de la córnea.
Codificado en otra parte:	Anomalía de Peters (9C61.42)
Distrofia endotelial hereditaria congénita tipo 2 (9A70.0)

LA11.6	Trastornos estructurales de la pupila

LA11.60	Pupila irregular

LA11.61	Iridosquisis

LA11.62	Anomalías funcionales de la pupila
Grupo de condiciones asociadas con la función pupilar. La pupila regula la cantidad de luz que entra en el ojo, y está controlada por las estructuras musculares del iris.
Codificado en otra parte:	Midriasis congénita (9B01.3)

LA11.6Y	Otro(a)(s) trastornos estructurales de la pupila especificado(a)(s)

LA11.6Z	Trastornos estructurales de la pupila, sin especificación

LA11.Y	Otro(a)(s) anomalías estructurales del desarrollo prenatal del segmento anterior del ojo especificado(a)(s)

LA11.Z	Anomalías estructurales del desarrollo prenatal del segmento anterior del ojo, sin especificación

  LA12  	Anomalías estructurales del desarrollo prenatal del cristalino o la zónula ciliar
Cualquier condición causada porque el cristalino y la zónula no se desarrollaron correctamente durante el período prenatal.

LA12.0	Coloboma del cristalino

LA12.1	Catarata congénita
Opacidad parcial o completa dentro o sobre el cristalino o la cápsula del cristalino, en uno o ambos ojos, que deteriora la visión o causa ceguera. Por lo general se diagnostica al nacer.

LA12.2	Afaquia congénita
Defecto del desarrollo ocular caracterizado por ausencia del cristalino. Puede asociarse a diversos defectos oculares secundarios como aplasia (o displasia) del segmento anterior del ojo, microftalmos y, en ocasiones, ausencia del iris, displasia de la retina o esclerocórnea.

LA12.3	Esferofaquia
Enfermedad ocular causada por mutaciones homocigotas en el gen LTBP2 (esferofaquia aislada) u otras mutaciones genéticas. Se caracteriza por cristalinos pequeños y esféricos. Puede cursar también con miopía lenticular, glaucoma o subluxación del cristalino en la cavidad vítrea.

LA12.Y	Otro(a)(s) anomalías estructurales del desarrollo prenatal del cristalino o la zónula ciliar especificado(a)(s)

LA12.Z	Anomalías estructurales del desarrollo prenatal del cristalino o la zónula ciliar, sin especificación

  LA13  	Anomalías estructurales del desarrollo prenatal del segmento posterior del ojo
Cualquier trastorno causado porque el segmento posterior del ojo no se desarrolló correctamente durante el período prenatal. Se caracterizan por cambios clínicos, funcionales o morfológicos en el segmento posterior del ojo.
Codificado en otra parte:	Retinosquisis juvenil (9B73.11)
Hipoplasia o aplasia del nervio óptico (LA13.7Y)

LA13.0	Anomalías congénitas del vítreo
Codificado en otra parte:	Displasia vitreorretiniana congénita (LA13.3)
Vítreo primario hiperplásico persistente, bilateral (LA13.Y)

LA13.1	Coloboma de coroides o retina
Afección ocular caracterizada por ausencia de la retina en el ángulo inferior interno del ojo.

LA13.2	Coloboma de la mácula
Enfermedad ocular causada por malformación de la mácula debida a una inflamación de la retina durante el período prenatal o por mutación genética congénita. Se caracteriza por un defecto claramente delimitado en la mácula.

LA13.3	Displasia vitreorretiniana congénita
Cualquier enfermedad causada por un desarrollo anómalo del vítreo y de la retina.
Codificado en otra parte:	Incontinencia pigmentaria (LD27.00)
Síndrome de Walker-Warburg (8C70.6)
Enfermedad de Norrie (LD21.Y)

LA13.5	Aneurisma congénito de la retina

LA13.6	Malformaciones congénitas de coroides
Defectos únicos o múltiples de la morfogénesis de la coroides o túnica vascular del ojo, identificables al nacer o incluso de forma intrauterina.

LA13.7	Malformación congénita de la papila óptica

LA13.70	Hipoplasia aislada del nervio óptico

LA13.71	Aplasia del nervio óptico

LA13.72	Disco óptico elevado congénito

LA13.73	Displasia de la papila óptica
Deformidad de la papila óptica que no se ajusta a ninguna categoría diagnóstica reconocible.

LA13.74	Megalopapila

LA13.76	Coloboma de la papila óptica
Afección congénita de la papila óptica, de aspecto anormal debido a la coaptación incompleta del extremo proximal de la fisura embrionaria durante el desarrollo prenatal del globo ocular.

LA13.7Y	Otro(a)(s) malformación congénita de la papila óptica especificado(a)(s)

LA13.7Z	Malformación congénita de la papila óptica, sin especificación

LA13.8	Algunas malformaciones congénitas del segmento posterior del ojo
Codificado en otra parte:	Coloboma de coroides o retina (LA13.1)

LA13.80	Anastomosis de vasos retinianos o coroideos

LA13.Y	Otro(a)(s) anomalías estructurales del desarrollo prenatal del segmento posterior del ojo especificado(a)(s)

LA13.Z	Anomalías estructurales del desarrollo prenatal del segmento posterior del ojo, sin especificación

  LA14  	Anomalías estructurales del desarrollo prenatal del párpado, el aparato lagrimal o la órbita
Cualquier afección causada por un desarrollo incorrecto del aparato lagrimal del párpado y la órbita durante el período prenatal.
Exclusiones:	criptoftalmía SAI (LA10.0)

LA14.0	Anomalías estructurales del desarrollo prenatal de los párpados
Nota sobre la codificación:	Codifique también cualquier síndrome asociado.

LA14.00	Hendidura o coloboma del párpado

LA14.01	Criptoftalmía
Anomalía congénita caracterizada por ausencia de párpados, de modo que la piel cubre el globo ocular, a menudo microftálmico.

LA14.02	Entropión congénito

LA14.03	Ectropión congénito

LA14.04	Ptosis congénita
Caída del párpado superior ya presente al nacer.

LA14.05	Retracción palpebral congénita

LA14.06	Coristoma epibulbar

LA14.07	Anquilobléfaron filiforme congénito
Anomalía palpebral congénita caracterizada por la presencia de finas bandas únicas o múltiples de tejido conjuntivo entre los párpados superior e inferior, que impiden la apertura completa del ojo.

LA14.0Y	Otro(a)(s) anomalías estructurales del desarrollo prenatal de los párpados especificado(a)(s)
Nota sobre la codificación:	Codifique también cualquier síndrome asociado.

LA14.1	Anomalías estructurales del desarrollo prenatal del aparato lagrimal
Anomalías estructurales del desarrollo prenatal de las estructuras anatómicas orbitarias que intervienen en la producción y el drenaje de las lágrimas.

LA14.10	Aplasia de glándulas lagrimales o salivales

LA14.11	Agenesia de conductos lagrimales
Afección caracterizada por lagrimeo deficiente (que puede ir desde la ausencia completa de lágrimas hasta una simple hiposecreción) ya presente al nacer.
Inclusiones:	Ausencia del punto lagrimal

LA14.12	Dacriocele congénito

LA14.13	Agenesia del punto lagrimal

LA14.14	Estenosis congénita de conducto lagrimal

LA14.1Y	Otro(a)(s) anomalías estructurales del desarrollo prenatal del aparato lagrimal especificado(a)(s)

LA14.1Z	Anomalías estructurales del desarrollo prenatal del aparato lagrimal, sin especificación

LA14.2	Anomalías estructurales del desarrollo prenatal de la órbita
Cualquier afección causada por un fallo de la órbita para desarrollarse correctamente durante el período prenatal.

LA14.Y	Otro(a)(s) anomalías estructurales del desarrollo prenatal del párpado, el aparato lagrimal o la órbita especificado(a)(s)

LA14.Z	Anomalías estructurales del desarrollo prenatal del párpado, el aparato lagrimal o la órbita, sin especificación

  LA1Y  	Otro(a)(s) anomalías estructurales del desarrollo prenatal del ojo, el párpado o el aparato lagrimal especificado(a)(s)

  LA1Z  	Anomalías estructurales del desarrollo prenatal del ojo, el párpado o el aparato lagrimal, sin especificación

Anomalías del desarrollo estructural prenatal del oído (BlockL2‑LA2)
Cualquier afección causada porque el oído no se desarrolló correctamente durante el período prenatal.
  LA20  	Anomalía estructural del aparato de Eustaquio

  LA21  	Anomalías menores de la oreja
Cualquier afección causada porque el pabellón de la oreja no se desarrolló correctamente durante el período prenatal. Se caracterizan por anomalías asintomáticas en la parte visible de la oreja.

LA21.0	Macrotia
1) Mediana de longitud de la oreja superior a dos desviaciones estándar (2 DE) por encima de la media, y mediana de anchura de la oreja superior a 2 DE por encima de la media (criterio objetivo).
2) Pabellón de la oreja de longitud y anchura aparentemente mayor de lo normal (criterio subjetivo).

LA21.1	Oreja prominente

LA21.2	Oreja de implantación baja
Anomalía caracterizada por que el tercio superior del pabellón de la oreja no queda por encima del plano definido por los cantos laterales y la convexidad máxima del occipucio.
Exclusiones:	oreja cervical (LA23)

LA21.3	Oreja deforme
Afección causada por una malformación de la oreja durante el período prenatal.
Exclusiones:	Deformidad adquirida del pabellón de la oreja (AA41)

LA21.Y	Otro(a)(s) anomalías menores de la oreja especificado(a)(s)

  LA22  	Anomalías del desarrollo estructural del oído que causan deficiencia auditiva
Cualquier afección causada porque el oído no se desarrolló correctamente durante el período prenatal. Se caracterizan por hipoacusia (deficiencia auditiva).

LA22.0	Microtia
La microtia es una malformación congénita de gravedad variable del oído externo y medio. Tanto los factores hereditarios (evidencia de microsomía craneofacial familiar y patrones sugestivos de herencia multifactorial) como los accidentes vasculares están involucrados en la etiología de la enfermedad. Los factores causales específicos también pueden incluir la rubéola materna durante el primer trimestre del embarazo. La microtia afecta comúnmente al canal externo y al oído medio; por tanto, la audición puede verse afectada. La microtia puede presentarse dentro de un espectro de defectos del arco branquial (microsomía hemifacial, microsomía craneofacial) o puede manifestarse como una malformación independiente. La aurícula micrótica consiste en un remanente desorganizado de cartílago adherido a una cantidad variable de lóbulo de tejido blando.

LA22.1	Anotia
Ausencia completa de toda estructura de la oreja u oído externo.

LA22.2	Aplasia o hipoplasia del conducto auditivo externo
Exclusiones:	Microtia (LA22.0)
Anotia (LA22.1)

LA22.3	Anomalías estructurales del desarrollo de los huesecillos del oído
Cualquier afección causada por una falla de los huesecillos del oído para desarrollarse correctamente durante el período prenatal.

LA22.4	Anomalías estructurales del desarrollo del oído interno
Cualquier afección causada por un fallo del oído interno para desarrollarse correctamente durante el período prenatal.

LA22.Y	Otro(a)(s) anomalías del desarrollo estructural del oído que causan deficiencia auditiva especificado(a)(s)

LA22.Z	Anomalías del desarrollo estructural del oído que causan deficiencia auditiva, sin especificación

  LA23  	Otocefalia
Posición anómala de las orejas con o sin microstomía de fusión, y persistencia de la membrana bucofaríngea, que probablemente constituyen manifestaciones secundarias de la ausencia o hipoplasia del arco mandibular.

  LA24  	Oreja accesoria
Afección causada por el desarrollo de un apéndice auricular durante el período prenatal.

  LA2Y  	Otro(a)(s) anomalías del desarrollo estructural prenatal del oído especificado(a)(s)

  LA2Z  	Anomalías del desarrollo estructural prenatal del oído, sin especificación

Anomalías estructurales del desarrollo prenatal de la cara, la boca o los dientes (BlockL2‑LA3)
Cualquier afección causada porque la cara, la boca o los dientes no se desarrollaron correctamente durante el período prenatal.
Codificado en otra parte:	Quiste dermoide (LC40)
Micrognatia congénita (DA0E.00)
  LA30  	Anomalías estructurales del desarrollo prenatal de los dientes y de los tejidos periodontales
Codificado en otra parte:	Defectos de la odontogénesis (DA07.3)
Anomalía de la raíz del diente (DA07.4)
trastornos de la erupción dentaria (DA07.6)
Anomalías de la posición del diente (DA0E.3)

LA30.0	Anodoncia
Trastorno genético habitualmente definido por la ausencia de todas las piezas dentales, que afecta tanto la dentadura de leche como la permanente. Se encuentra muy raramente en forma pura sin ninguna otra anomalía asociada. Rara también, pero más frecuente que la anodoncia completa, es la hipodoncia.

LA30.1	Hipodoncia
Falta de uno o pocos (menos de seis) dientes permanentes, sin ningún otro trastorno sistémico asociado.
Inclusiones:	Ausencia congénita de un diente

LA30.2	Oligodoncia
Afección genética caracterizada por el desarrollo de un número de dientes menor de lo normal; por lo general, cuando faltan más de seis piezas dentales.

LA30.3	Hiperdoncia
Presencia de dientes supernumerarios; esto es, piezas dentales de más con respecto al número normal de dientes.
Inclusiones:	distomolar
cuarto molar
mesiodiente
paramolar
dientes suplementarios
dientes supernumerarios

LA30.4	Anomalías del tamaño o de la forma de los dientes
Grupo de afecciones caracterizadas por tamaño o forma anormales de las piezas dentales.

LA30.5	Anomalías de la resorción o la caída de los dientes
Codificado en otra parte:	Reabsorción patológica de los dientes (DA08.14)

LA30.50	Exfoliación prematura de los dientes

LA30.51	Exfoliación tardía de los dientes

LA30.5Y	Otro(a)(s) anomalías de la resorción o la caída de los dientes especificado(a)(s)

LA30.5Z	Anomalías de la resorción o la caída de los dientes, sin especificación

LA30.6	Amelogénesis imperfecta
Enfermedad hereditaria caracterizada por formación anormal del esmalte o capa externa de la corona dental, debida a un funcionamiento inadecuado de las proteínas en el esmalte: ameloblastina, enamelina, tuftelina y amelogenina. Los pacientes tienen dientes de color anormal: amarillo, pardo o gris. El trastorno puede afectar cualquier número de dientes tanto de leche como permanentes. Las piezas afectadas tienen mayor riesgo de caries dental, son hipersensibles a los cambios de temperatura y son propensos al desgaste rápido, depósito excesivo de sarro e hiperplasia gingival.

LA30.7	Displasia de la dentina

LA30.8	Dentinogénesis imperfecta

LA30.9	Odontogénesis imperfecta

LA30.Y	Otro(a)(s) anomalías estructurales del desarrollo prenatal de los dientes y de los tejidos periodontales especificado(a)(s)

LA30.Z	Anomalías estructurales del desarrollo prenatal de los dientes y de los tejidos periodontales, sin especificación

  LA31  	Anomalías estructurales del desarrollo prenatal de la boca o de la lengua
Anomalías embriofetales con afectación de la estructura de los tejidos maxilolabiales, de los tejidos mandibulares o de la lengua.

LA31.0	Macroglosia congénita
Afección que se caracteriza por una lengua más grande de lo normal y es causada porque la lengua no se desarrolla correctamente durante el período prenatal.

LA31.1	Hipoglosia o aglosia
Malformaciones congénitas que abarcan el espectro de ausencia parcial a total de la lengua. Se clasifican como parte del grupo de los síndromes de hipogénesis bucomandibular y de extremidades.

LA31.2	Anquiloglosia
Afección de la lengua causada por un frenillo lingual corto y tenso, o por fusión de la lengua al piso de la boca. Se caracteriza por dificultad en la articulación del habla debido a la limitación o restricción de los movimientos de la lengua.
Inclusiones:	lengua amarrada

LA31.3	Macrostomía
Anomalía craneofacial congénita infrecuente, caracterizada por una boca de gran tamaño y por lo general asociada a deformidades de otras estructuras desarrolladas a partir del primero y segundo arcos branquiales. Se cree que forma parte de las manifestaciones de la microsomía hemifacial, que es la segunda anomalía craneofacial congénita más frecuente.
Inclusiones:	hendidura facial transversa

LA31.4	Microstomía
Afección de la boca causada por mutación genética congénita, quemaduras o lesiones. Se caracteriza por un tamaño reducido de la abertura bucal, con o sin participación de toda la cavidad bucal.

LA31.Y	Otro(a)(s) anomalías estructurales del desarrollo prenatal de la boca o de la lengua especificado(a)(s)

Fisuras labiales, alveolares o palatinas (BlockL3‑LA4)
Grupo de afecciones causadas por un fallo de las estructuras de la boca para desarrollarse correctamente durante el período prenatal. Se caracterizan por una fisura que se extiende por el labio superior, la base de la nariz, la cresta alveolar o el paladar. Pueden cursar con alteración de la succión o de la deglución en el recién nacido, otitis recurrente, hipoacusia de transmisión o anomalías de los incisivos laterales maxilares.
  LA40  	Fisura labial
Embriopatía caracterizada por una fisura que se extiende desde el labio superior hasta la base de la nariz.
Exclusiones:	Fisura labial y alveolar (LA41)

LA40.0	Fisura labial unilateral
Exclusiones:	Fisura labial y alveolar (LA41)

LA40.1	Fisura labial bilateral
Afección causada por un fallo del labio superior para desarrollarse correctamente durante el período prenatal. Se caracteriza por dos fisuras en el labio superior y nariz colapsada y estirada por un lado del labio superior. Puede cursar con interrupción de la succión o de la deglución en recién nacidos.
Exclusiones:	Fisura labial y alveolar (LA41)

LA40.2	Fisura labial en la línea media
Exclusiones:	Fisura labial y alveolar (LA41)

  LA41  	Fisura labial y alveolar
Embriopatía caracterizada por una fisura que afecta el labio superior, la base de la nariz y el reborde alveolar en grado variable.

LA41.0	Fisura labial y alveolar unilateral

LA41.1	Fisura labial y alveolar bilateral

  LA42  	Fisura del paladar
Embriopatía caracterizada por una fisura que afecta el velo y la bóveda del paladar en grado variable.

LA42.0	Fisura de la bóveda del paladar
Afección causada por un fallo del paladar para desarrollarse correctamente durante el período prenatal. Se caracteriza por una fisura que se extiende por el paladar, incluida su bóveda o porción ósea. Puede cursar con interrupción de la succión o de la deglución en recién nacidos.

LA42.1	Fisura del velo del paladar
Embriopatía caracterizada por una fisura que afecta el velo del paladar en grado diverso.

LA42.2	Fisura de la úvula
Embriopatía caracterizada por una fisura que afecta la úvula en la parte posterior del velo del paladar.

  LA4Y  	Otro(a)(s) fisuras labiales, alveolares o palatinas especificado(a)(s)

  LA4Z  	Fisuras labiales, alveolares o palatinas, sin especificación

  LA50  	Insuficiencia velofaríngea congénita
Afección causada por un fallo del velo del paladar para desarrollarse correctamente durante el período prenatal. Se caracteriza por el cierre inadecuado del esfínter velofaríngeo, voz gangosa y dificultad para pronunciar ciertas letras o palabras.

  LA51  	Fisuras faciales
Grupo de afecciones causadas por un fallo de las estructuras de la cara para desarrollarse correctamente durante el período prenatal. Se caracterizan por una fisura de las estructuras óseas, las partes blandas o la piel de la cara.
Exclusiones:	Disóstosis frontofacialnasal (LD25.3)
Disóstosis frontonasal (LD25.3)

  LA52  	Asimetría facial
Afección causada por un fallo de la cara para desarrollarse de forma simétrica durante el período prenatal.

  LA53  	Macroqueilia
Afección caracterizada por labios de volumen mayor de lo normal. Puede dificultar el habla, la ingestión de líquidos, el control de la salivación o la masticación.

  LA54  	Microqueilia
Afección causada por un fallo de los labios para desarrollarse correctamente durante el período prenatal. Se caracteriza por labios de tamaño menor de lo normal.

  LA55  	Facies comprimida
Enfermedad causada por compresión neurovascular del nervio facial. Se caracteriza por espasmo facial y expresión facial anormal.

  LA56  	Síndrome de Pierre Robin
Síndrome caracterizado por una tríada de anomalías morfológicas bucofaciales consistente en retrognatismo, glosoptosis y una fisura velopalatina media posterior. Se llama «secuencia» porque la fisura posterior del paladar es un defecto secundario asociado al desarrollo anormal de la mandíbula: una hipoplasia mandibular que ocurre pronto en la gestación hace que la lengua se mantenga alta en la cavidad bucal, y ello impide la fusión de las placas palatinas.

  LA5Y  	Otro(a)(s) anomalías estructurales del desarrollo prenatal de la cara, la boca o los dientes especificado(a)(s)

  LA5Z  	Anomalías estructurales del desarrollo prenatal de la cara, la boca o los dientes, sin especificación

Anomalías estructurales del desarrollo prenatal del cuello (BlockL2‑LA6)
Cualquier afección causada porque el cuello no se desarrolló correctamente durante el período prenatal.
Codificado en otra parte:	Quiste tirogloso (DA05.Y)
  LA60  	Cuello alado
Afección causada por un fallo de los tejidos del cuello para desarrollarse correctamente durante el período prenatal. Se caracteriza por cuello ancho debido a sendos pliegues laterales de la piel. Puede cursar con limitación de la amplitud de movimiento del cuello.
Inclusiones:	pterygium colli

  LA61  	Tumor esternocleidomastoideo congénito

  LA62  	Tortícolis congénita

  LA6Y  	Otro(a)(s) anomalías estructurales del desarrollo prenatal del cuello especificado(a)(s)

  LA6Z  	Anomalías estructurales del desarrollo prenatal del cuello, sin especificación

Anomalías estructurales del desarrollo prenatal del sistema respiratorio (BlockL2‑LA7)
  LA70  	Anomalías estructurales del desarrollo prenatal de la nariz o la nasofaringe
Cualquier afección causada porque la nariz o la nasofaringe no se desarrolló correctamente durante el período prenatal.

LA70.0	Arrinia
Anomalía congénita muy infrecuente caracterizada por ausencia completa de desarrollo de la nariz externa y cavidad nasal total o parcialmente obliterada.

LA70.1	Nariz bífida
Fisura de la nariz en la línea media debida a anomalías de fusión de las proyecciones nasales mediales; puede afectar solo la punta nasal o la nariz en toda su longitud. Puede verse también en síndromes de malformación múltiple, como la displasia frontonasal.

LA70.2	Atresia de coanas
Afección neonatal causada por un fallo de la nariz para desarrollarse correctamente durante el período prenatal. Se caracteriza por estrechamiento u obstrucción de la vía respiratoria nasal por tejidos. Puede cursar también con tiraje (a menos que el niño este respirando por la boca o llorando), dificultad para respirar, cianosis e incapacidad para mamar y respirar al mismo tiempo.

LA70.3	Tabique nasal perforado congénito
Afección causada por un traumatismo durante el parto o por un fallo del tabique nasal para desarrollarse correctamente durante el período prenatal. Se caracteriza por la presencia de un agujero u orificio en el tabique nasal.

LA70.Y	Otro(a)(s) anomalías estructurales del desarrollo prenatal de la nariz o la nasofaringe especificado(a)(s)

LA70.Z	Anomalías estructurales del desarrollo prenatal de la nariz o la nasofaringe, sin especificación

  LA71  	Anomalías estructurales del desarrollo prenatal de la laringe
Cualquier afección causada porque la laringe no se desarrolló correctamente durante el período prenatal.
Codificado en otra parte:	Obstrucción respiratoria en el recién nacido debida a anormalidad en las vías respiratorias (KB2J)
Malformación linfática laríngea (LA90.12)

LA71.0	Laringomalacia congénita
Afección causada por un fallo de la laringe para desarrollarse correctamente durante el período prenatal. Se caracteriza por colapso de las estructuras supraglóticas de la vía respiratoria durante la fase inspiratoria de la respiración, lo cual ocasiona estridor inspiratorio. Puede cursar también con regurgitación, vómitos, tos, asfixia, tomas lentas, pérdida de peso, retraso del crecimiento, taquipnea, tiraje supraesternal e infraesternal, cianosis, tórax en embudo o apnea obstructiva del sueño. El diagnóstico de confirmación es por comprobación del colapso supraglótico mediante laringoscopia flexible.

LA71.1	Laringocele
Afección de la laringe caracterizada por dilatación sacular anormal del apéndice del ventrículo laríngeo de Morgagni. Puede cursar con tos, ronquera, estridor, dolor de garganta o hinchazón del cuello; o también puede ser asintomática.

LA71.2	Hipoplasia laríngea
Afección causada por un fallo de la faringe y de la laringe para desarrollarse correctamente durante el período prenatal. Se caracteriza por estenosis de la vía respiratoria y protrusión de los intestinos a través del ombligo. Puede cursar también con voz aguda, escoliosis o dificultades de aprendizaje.

LA71.3	Estenosis subglótica congénita
Afección causada por un fallo de los anillos traqueales para desarrollarse correctamente durante el período prenatal. Se caracteriza por estridor inspiratorio, pero puede cursar también con disnea, dificultad para mamar o retraso del desarrollo. El diagnóstico de confirmación es por observación de la estenosis mediante laringoscopia flexible.

LA71.Y	Otro(a)(s) anomalías estructurales del desarrollo prenatal de la laringe especificado(a)(s)

LA71.Z	Anomalías estructurales del desarrollo prenatal de la laringe, sin especificación

  LA72  	Fisura laringotraqueoesofágica
Malformación congénita caracterizada por una comunicación sagital posterior anormal entre la laringe y la faringe, que puede extenderse hacia abajo entre la tráquea y el esófago. Se han descrito cinco tipos de fisuras laringotraqueoesofágicas en función de su extensión hacia abajo, que típicamente guardan buena correlación con la gravedad de los síntomas: desde el tipo 0 hasta el tipo 4 (véanse estos términos).

  LA73  	Anomalías estructurales del desarrollo prenatal de la tráquea
Codificado en otra parte:	Traqueobroncomegalia congénita (CA27.1)

LA73.0	Estenosis congénita de la tráquea
Estrechamiento intrínseco fijo de la tráquea, que puede estar localizado en un segmento traqueal corto o largo, a menudo debido a anillos traqueales completos. Otra posibilidad es que la luz de la tráquea vaya estrechándose de forma progresiva en sentido caudal.
Inclusiones:	atresia de la tráquea

LA73.1	Traqueomalacia congénita
Anomalía congénita relativamente infrecuente ocasionada por una debilidad intrínseca del soporte cartilaginoso de la tráquea, de modo que esta es propensa a colapsarse, especialmente durante la espiración.

LA73.Y	Otro(a)(s) anomalías estructurales del desarrollo prenatal de la tráquea especificado(a)(s)

LA73.Z	Anomalías estructurales del desarrollo prenatal de la tráquea, sin especificación

  LA74  	Anomalías estructurales del desarrollo prenatal de los bronquios
Cualquier afección causada por que los bronquios (las vías respiratorias que conducen el aire hacia los pulmones) no se desarrollan correctamente durante el período prenatal.

LA74.0	Estenosis o atresia congénita de los bronquios
Afección causada por interrupción de un bronquio lobular, segmentario o subsegmentario con impactación mucosa periférica durante el período prenatal. Se caracteriza por hiperinsuflación de la sección bloqueada del pulmón. Puede cursar con dificultad respiratoria, neumonía infiltrante o enfisema.

LA74.1	Broncomalacia congénita
Afección congénita caracterizada por reblandecimiento de la pared bronquial, localizado o difuso, con colapso dinámico excesivo.

LA74.Y	Otro(a)(s) anomalías estructurales del desarrollo prenatal de los bronquios especificado(a)(s)

LA74.Z	Anomalías estructurales del desarrollo prenatal de los bronquios, sin especificación

  LA75  	Anomalías estructurales del desarrollo prenatal de los pulmones
Cualquier afección causada porque los pulmones no se desarrollan correctamente durante el período prenatal.

LA75.0	Lóbulo accesorio de pulmón
Anomalía congénita caracterizada por la presencia de un lóbulo pulmonar extra, más allá de los tres que tiene normalmente el pulmón derecho y los dos que tiene normalmente el pulmón izquierdo.

LA75.1	Agenesia de pulmón
Ausencia de un pulmón o restos rudimentarios de un pulmón no desarrollado.

LA75.2	Hipoplasia congénita del pulmón

LA75.3	Hiperplasia congénita del pulmón

LA75.4	Malformaciones congénitas de vías respiratorias pulmonares
Enfermedad causada por un fallo de la estructura bronquial para desarrollarse correctamente durante el período prenatal. Puede cursar con dificultad respiratoria grave en el período neonatal, dificultad respiratoria aguda o infección más adelante, o puede ser asintomática. Se distingue de otras lesiones y del pulmón normal por proyecciones polipoides de la mucosa, aumento de la musculatura liso y del tejido elástico en las paredes quísticas, ausencia de cartílago en el parénquima quístico, células secretoras de moco y ausencia de inflamación.
Inclusiones:	Enfermedad de pulmón poliquístico congénito
Pulmón en panal de abejas congénito
Exclusiones:	enfermedad pulmonar quística, adquirida o no especificada (CB40)

LA75.5	Enfisema lobular congénito
Anomalía del desarrollo prenatal del pulmón caracterizada por sobredistensión del lóbulo pulmonar afectado que lleva a compresión y desplazamiento del tejido pulmonar normal adyacente y del mediastino. En la mayoría de los casos, los síntomas aparecen durante el período neonatal o en la segunda infancia. Clínicamente, los niños presentan signos de dificultad respiratoria, frecuentemente con una infección respiratorio de vías bajas que agrava el atrapamiento de aire y hace que el cuadro se convierta en sintomático.

LA75.6	Secuestro pulmonar congénito
Anomalía congénita en la que un trozo de tejido pulmonar no está irrigado por la arteria pulmonar, como debería suceder en el caso de un pulmón que se desarrolle normalmente. Como consecuencia de ello, este tejido secuestrado queda desconectado de la vía respiratoria bronquial normal. Secuestro intralobular: el tejido pulmonar secuestrado se encuentra dentro de la misma pleura visceral que el lóbulo en el que ocurre. Secuestro extralobular: pulmón accesorio contenido dentro de su propia pleura.

LA75.Y	Otro(a)(s) anomalías estructurales del desarrollo prenatal de los pulmones especificado(a)(s)

LA75.Z	Anomalías estructurales del desarrollo prenatal de los pulmones, sin especificación

  LA76  	Anomalías estructurales del desarrollo prenatal de la pleura
Cualquier afección caracterizada porque la pleura (visceral o parietal) no se desarrolla normalmente durante el período prenatal.

  LA77  	Quiste congénito del mediastino
Afección causada por un fallo del intestino anterior o de la cavidad celómica para desarrollarse correctamente durante el período prenatal. Puede ser asintomática o cursar con compresión de los órganos adyacentes. El diagnóstico de confirmación es por observación de los quistes en una prueba de imagen.

  LA7Y  	Otro(a)(s) anomalías estructurales del desarrollo prenatal del sistema respiratorio especificado(a)(s)

  LA7Z  	Anomalías estructurales del desarrollo prenatal del sistema respiratorio, sin especificación

anomalías congénitas del sistema circulatorio (BlockL2‑LA8)
Anomalía del desarrollo estructural del corazón o de los grandes vasos (BlockL3‑LA8)
Malformación congénita del corazón o los grandes vasos, o anomalía adquirida característica del corazón malformado.
Codificado en otra parte:	Anomalía adquirida de grandes vasos relacionada con anomalía congénita (BD52.6)
  LA80  	Posición u orientación anómala del corazón
Anomalía o malformación cardiovascular congénita caracterizada por una alteración de la posición o la orientación del corazón.

LA80.0	Levocardia
Un hallazgo cardiovascular congénito en el que el corazón se encuentra predominantemente a la izquierda de la línea media torácica.
Información adicional: es independiente de la orientación del vértice cardíaco. Este es un hallazgo normal y debe codificarse solo en el contexto de una cardiopatía congénita compleja.
Nota sobre la codificación:	Este término solo debe codificarse en el contexto de cardiopatía compleja. Es independiente de la orientación del ápice del corazón.

LA80.1	Dextrocardia
Malformación cardiovascular congénita caracterizada por estar situado el corazón de modo predominante a la derecha de la línea media del tórax, con independencia de la orientación de la punta del corazón.
Exclusiones:	Isomerismo de apéndices auriculares izquierdos (BlockL3‑LA8)
Isomerismo de apéndices auriculares derechos (BlockL3‑LA8)
Situs inversus total (LA82)

LA80.2	Mesocardia
Malformación cardiovascular congénita caracterizada por un corazón situado en el centro o la línea media del tórax.

LA80.3	Corazón extratorácico
Malformación cardiovascular congénita en la que el corazón está al menos parcialmente fuera del tórax.

LA80.Y	Otro(a)(s) posición u orientación anómala del corazón especificado(a)(s)

LA80.Z	Posición u orientación anómala del corazón, sin especificación

  LA81  	Relaciones ventriculares anormales
Grupo de malformaciones cardiovasculares congénitas en el que las posiciones ventriculares entre sí o su lateralidad (lado) son anormales

  LA82  	Situs inversus total
Malformación congénita caracterizada por disposición especular completa de las vísceras del organismo a lo largo del eje corporal izquierda-derecha
Inclusiones:	Situs inversus total [possible translation]
Exclusiones:	Disquinesia ciliar primaria, tipo Kartagener (LA75)
dextrocardia SAI (LA80.1)
levocardia (LA80.0)
triada de Kartagener (LA75)

  LA83  	Isomerismo derecho
Malformación congénita cardiovascular, variante del síndrome de heterotaxia, caracterizada por el hecho de que algunas estructuras pareadas en lados opuestos del eje corporal izquierda-derecha son imágenes especulares simétricas una de la otra, con las características morfológicas de las estructuras normales del lado derecho.

  LA84  	Isomerismo izquierdo
Malformación cardiovascular congénita que es una variante de un síndrome de heterotaxia en el que algunas estructuras emparejadas en lados opuestos del eje izquierdo-derecho del cuerpo son imágenes simétricas especulares entre sí y tienen la morfología de las estructuras normales del lado izquierdo.

  LA85  	Anomalía congénita de una conexión auriculoventricular o ventriculoarterial
Malformación cardiovascular congénita caracterizada por anormalidad de una o más de las siguientes conexiones: 1) entre aurícula morfológicamente derecha y ventrículo morfológicamente derecho; 2) entre aurícula morfológicamente izquierda y ventrículo morfológicamente izquierdo; 3) entre ventrículo morfológicamente derecho y tronco pulmonar; 4) entre ventrículo morfológicamente izquierdo y aorta.
Quedan excluidos los códigos de corazón con conexión auriculoventricular univentricular (atresia mitral, atresia tricuspídea y ventrículo con doble entrada), pues aparecen ya enumerados bajo corazón funcionalmente univentricular.
Exclusiones:	Corazón funcionalmente univentricular (LA89)

LA85.0	Conexiones auriculoventriculares discordantes
Malformación cardiovascular congénita caracterizada por conexión de la aurícula morfológicamente derecha con el ventrículo morfológicamente izquierdo y de la aurícula morfológicamente izquierda con el ventrículo morfológicamente derecho

LA85.00	Transposición congénitamente corregida de las grandes arterias
Malformación cardiaca congénita en la que la aurícula morfológicamente derecha se conecta al ventrículo morfológicamente izquierdo, la aurícula morfológicamente izquierda conecta al ventrículo morfológicamente derecho, el ventrículo morfológicamente derecho se conecta a la aorta, y el ventrículo morfológicamente izquierdo se conecta a el tronco pulmonar.
Inclusiones:	transposición corregida

LA85.0Y	Otro(a)(s) conexiones auriculoventriculares discordantes especificado(a)(s)

LA85.0Z	Conexiones auriculoventriculares discordantes, sin especificación

LA85.1	Transposición de las grandes arterias
Malformación cardiovascular congénita caracterizada por conexión del ventrículo morfológicamente derecho o su remanente con la aorta y del ventrículo morfológicamente izquierdo o su remanente con el tronco pulmonar.

LA85.2	Ventrículo derecho con doble salida
Malformación cardiovascular congénita caracterizada por que las dos grandes arterias surgen de forma completa o predominante desde el ventrículo morfológicamente derecho

LA85.20	Ventrículo derecho de doble salida con comunicación interventricular subpulmonar, tipo transposición
Malformación cardiovascular congénita, variante del ventrículo derecho de doble salida con conexiones auriculoventriculares concordantes, asociada a una comunicación interventricular subpulmonar; incluye el corazón de Taussig-Bing

LA85.21	Ventrículo derecho de doble salida con comunicación interventricular no comprometida
Malformación cardiovascular congénita que es una variante del ventrículo derecho de doble salida con conexiones auriculoventriculares concordantes que se asocia con un defecto del tabique ventricular que se encuentra alejado de los tractos de salida del ventrículo y generalmente dentro de la entrada o del tabique muscular trabecular.

LA85.22	Ventrículo derecho de doble salida con comunicación interventricular subaórtica o doblemente comprometida sin estenosis pulmonar, tipo comunicación interventricular
Una malformación cardiovascular congénita que es una variante del ventrículo derecho de doble salida con conexiones auriculoventriculares concordantes,
un subaórtico o doblemente comprometido (con ausencia o deficiencia del tabique conal) defecto del tabique ventricular y tracto de salida pulmonar sin obstrucciones.

LA85.23	Doble salida ventricular derecha
con defecto septal ventricular subaórtica o doblemente comprometida
 y estenosis pulmonar, tipo Fallot
Una malformación cardiovascular congénita que es una variante del ventrículo derecho de doble salida con conexiones auriculoventriculares concordantes, un subaórtico o doblemente comprometido (con ausencia o deficiencia del tabique conal) defecto del tabique ventricular y obstrucción del tracto de salida pulmonar.

LA85.2Y	Otro(a)(s) ventrículo derecho con doble salida especificado(a)(s)

LA85.2Z	Ventrículo derecho con doble salida, sin especificación

LA85.3	Ventrículo izquierdo con doble salida
Malformación cardiovascular congénita caracterizada por que las dos grandes arterias surgen de forma completa o predominante desde el ventrículo morfológicamente izquierdo.

LA85.4	Tronco arterioso común
Malformación cardiovascular congénita caracterizada por un solo tronco arterioso que surge del corazón, a partir del cual van originándose secuencialmente las arterias coronarias, una o más arterias pulmonares y la circulación arterial general
Inclusiones:	tronco arterial persistente
truncus arteriosus

LA85.40	Tronco arterioso común con dominancia aórtica
Malformación cardiovascular congénita caracterizada por un tronco arterioso común sin obstrucción del cayado aórtico

LA85.41	Tronco arterioso común con dominancia pulmonar e interrupción del cayado aórtico
Malformación cardiovascular congénita con un tronco arterioso común asociado a un cayado aórtico interrumpido

LA85.4Y	Otro(a)(s) tronco arterioso común especificado(a)(s)

LA85.4Z	Tronco arterioso común, sin especificación

LA85.Y	Otro(a)(s) anomalía congénita de una conexión auriculoventricular o ventriculoarterial especificado(a)(s)

LA85.Z	Anomalía congénita de una conexión auriculoventricular o ventriculoarterial, sin especificación

  LA86  	Anomalía congénita de vena mediastínica
Malformación congénita de alguna vena del mediastino; por ejemplo: venas pulmonares, venas cavas, seno coronario, venas hepáticas conectadas al corazón, venas braquiocefálicas, venas ácigos y o venas cardinales levoauriculares.

LA86.0	Vena cava superior izquierda
Malformación cardiovascular congénita en la que hay una vena cava superior izquierda (vena cava superior).
Nota sobre la codificación:	A menos que se utilice el código para la ausencia de la vena cava superior derecha, este término supone que la vena cava superior derecha está presente y, por lo tanto, hay venas cavas superiores bilaterales con o sin una vena puente.

LA86.1	Seno coronario fenestrado
Malformación cardiovascular congénita en la que existe una comunicación directa entre la aurícula izquierda y el seno coronario.
Información adicional: este término incluye la falta parcial o completa del techo del seno coronario en presencia o ausencia de comunicación interauricular. Si existe una comunicación interauricular a través del orificio del seno coronario, seleccione también el término "Comunicación interauricular a través del orificio del seno coronario". Si está presente una vena cava superior izquierda (vena cava superior), también se debe seleccionar el término para 'Vena cava superior izquierda (vena cava superior) a la aurícula izquierda'.
Nota sobre la codificación:	Si se presenta con comunicación interauricular a través del orificio del seno coronario, codifique también comunicación interauricular a través del orificio del seno coronario. Si se presenta con vena cava superior izquierda, codifique también vena cava superior izquierda a aurícula izquierda.

LA86.2	Conexión anómala de venas pulmonares
Malformación cardiovascular congénita caracterizada por una o más venas pulmonares que no se conectan de forma normal a la aurícula izquierda.

LA86.20	Conexión anómala total de venas pulmonares
Malformación cardiovascular congénita caracterizada por que ninguna de las venas pulmonares se conecta de forma normal a la aurícula izquierda

LA86.21	Conexión anómala parcial de venas pulmonares
Malformación cardiovascular congénita caracterizada por que una o más de las venas pulmonares (pero no todas) se conectan de forma anómala a la aurícula derecha o a una o más de sus venas tributarias, y las venas pulmonares restantes sí se conectan a la aurícula izquierda

LA86.22	Síndrome de la cimitarra
Malformación cardiopulmonar congénita con conexión anómala parcial de las venas pulmonares de tipo cimitarra y uno o más de los rasgos siguientes: hipoplasia del pulmón derecho con anomalías bronquiales, dextrocardia, hipoplasia de la arteria pulmonar derecha, secuestro pulmonar lobular e irrigación arterial general anómala del lóbulo inferior del pulmón derecho directamente desde la aorta o sus ramas principales

LA86.2Y	Otro(a)(s) conexión anómala de venas pulmonares especificado(a)(s)

LA86.2Z	Conexión anómala de venas pulmonares, sin especificación

LA86.3	Estenosis o hipoplasia congénita de vena pulmonar
Malformación cardiovascular congénita caracterizada por estrechamiento patológico de una o más venas pulmonares; abarca la hipoplasia difusa, la estenosis focal/tubular segmentaria larga y la estenosis discontinua

LA86.Y	Otro(a)(s) anomalía congénita de vena mediastínica especificado(a)(s)

LA86.Z	Anomalía congénita de vena mediastínica, sin especificación

  LA87  	Anomalía congénita de una válvula auriculoventricular o tabique auriculoventricular
Malformación cardiovascular congénita caracterizada por alguna anomalía de las válvulas auriculoventriculares o del tabique auriculoventricular.

LA87.0	Anomalía congénita de la válvula tricúspide
Malformación cardiovascular congénita caracterizada por alguna anomalía de la válvula tricúspide.
Inclusiones:	anomalía congénita del aparato subvalvular tricúspideo
Exclusiones:	Atresia tricuspídea (LA89.1)

LA87.00	Insuficiencia tricuspídea congénita
Anomalía cardiovascular congénita caracterizada por flujo retrógrado (reflujo) de la sangre a través de la válvula tricúspide

LA87.01	Estenosis congénita de la válvula tricúspide
Malformación cardiovascular congénita caracterizada por estrechamiento o estenosis de la válvula tricúspide, (obstrucción del flujo sanguíneo).

LA87.02	Displasia de la válvula tricúspide
Malformación cardiovascular congénita caracterizada habitualmente por engrosamiento y movilidad restringida de la válvula tricúspide, con valvas con desplazamiento normal.
Nota sobre la codificación:	Este diagnóstico no se usa para pacientes con malformación de Ebstein de la válvula tricúspide, que se caracteriza por desplazamiento anómalo de la válvula tricúspide.
Exclusiones:	Malformación de Ebstein de la válvula tricúspide (LA87.03)

LA87.03	Malformación de Ebstein de la válvula tricúspide
Malformación cardiovascular congénita de la válvula tricúspide y el ventrículo derecho que se caracteriza por una delaminación incompleta de las valvas de la válvula tricúspide septal e inferior (posterior) del miocardio del ventrículo derecho, y grados variables de desplazamiento rotacional hacia abajo (apical) del anillo funcional .
Información adicional: las anomalías cardíacas asociadas incluyen una comunicación interauricular, la presencia de vías de conducción accesorias y diversos grados de obstrucción del tracto de salida del ventrículo derecho, incluida la atresia pulmonar. En el contexto de conexiones auriculoventriculares y ventriculoarteriales discordantes ['Transposición de grandes arterias corregida congénitamente'], puede estar presente una 'malformación de Ebstein de la válvula tricúspide'.

LA87.0Y	Otro(a)(s) anomalía congénita de la válvula tricúspide especificado(a)(s)

LA87.0Z	Anomalía congénita de la válvula tricúspide, sin especificación

LA87.1	Anomalía congénita de la válvula mitral
Malformación cardíaca congénita caracterizada por alguna anomalía de la válvula mitral.
Exclusiones:	Atresia mitral (LA89.2)

LA87.10	Insuficiencia congénita de la válvula mitral
Anomalía cardiovascular congénita caracterizada por flujo retrógrado (reflujo) de la sangre a través de la válvula mitral.

LA87.11	Estenosis congénita de válvula mitral
Malformación cardiovascular congénita caracterizada por estrechamiento o estenosis del orificio de la válvula mitral, (obstrucción al flujo).

LA87.12	Displasia de la válvula mitral
Malformación cardíaca congénita que incluye cualquier anomalía estructural de las valvas de la válvula mitral, que comúnmente consiste en un engrosamiento de las valvas y movilidad restringida.

LA87.13	Anomalía congénita del aparato subvalvular de la válvula mitral
Malformación congénita cardíaca de la válvula mitral caracterizada por cualquier anomalía de las cuerdas tendinosas, de la inserción de las cuerdas o de los músculos papilares.

LA87.1Y	Otro(a)(s) anomalía congénita de la válvula mitral especificado(a)(s)

LA87.1Z	Anomalía congénita de la válvula mitral, sin especificación

LA87.3	Unión común aurículoventricular sin defecto septal aurículoventricular
Malformación cardíaca congénita en la que existe una unión atrioventricular común sin ninguna comunicación a nivel del tabique atrioventricular.
Información adicional: este código debe usarse cuando hay una válvula auriculoventricular izquierda trifoliada en el contexto de una unión auriculoventricular común con evidencia de obliteración del defecto del tabique auriculoventricular por tejido valvular o subvalvular. Debe distinguirse de una "hendidura verdadera de la valva anterior mitral", sin evidencia de una unión auriculoventricular común. Los defectos adicionales en el tabique auricular o ventricular que no involucran el tabique auriculoventricular no están excluidos por este término y deben codificarse por separado.

LA87.4	Unión auriculoventricular común con defecto del tabique auriculoventricular
Inclusiones:	CAV - [canal auriculoventricular]

LA87.40	Defecto septal aurículoventricular parcial con comunicación solo a nivel auricular
Malformación cardíaca congénita que es una variante de un defecto del tabique auriculoventricular (defecto del canal auriculoventricular) con una comunicación interauricular justo por encima de la válvula auriculoventricular, sin comunicación interventricular justo debajo de la válvula auriculoventricular, orificios valvulares atrioventriculares derecho e izquierdo separados y grados variables de malformación del componente del lado izquierdo de la válvula auriculoventricular común.
Información adicional: las valvas puente de la válvula auriculoventricular común están unidas hasta la cresta del tabique ventricular extraído, de modo que la posibilidad de derivación a través del defecto del tabique auriculoventricular es posible solo a nivel auricular y no a nivel ventricular.

LA87.41	Defecto septal aurículoventricular con comunicación a nivel ventricular solamente
Malformación congénita cardíaca que es una variante de un defecto septal auriculoventricular (canal auriculoventricular) con una comunicación interventricular justo debajo de la válvula auriculoventricular, no hay comunicación interauricular justo por encima de la válvula auriculoventricular, orificios valvulares atrioventricular derecho e izquierdo separados, y diversos grados de malformación del componente del lado izquierdo de la válvula atrioventricular común. 
Información adicional: aos valvas de puente de la válvula atrioventricular común se unen al tabique auricular de modo que el potencial de la derivación a través del defecto septal auriculoventricular es posible sólo a nivel ventricular y no a nivel auricular.

LA87.42	Defecto septal aurículoventricular con comunicación a nivel auricular y comunicación restrictiva a nivel ventricular
Malformación cardíaca congénita, que es una variante de un defecto septal auriculoventricular (defecto del canal aurículoventricular) con una comunicación interauricular inmediatamente por encima de la válvula aurículoventricular, y una comunicación interventricular restrictiva inmediatamente por debajo de la válvula aurículoventricular.

LA87.43	Defecto septal aurículoventricular con comunicación a nivel auricular y comunicación no restrictiva a nivel ventricular
Una malformación cardíaca congénita que es una variante de un defecto del tabique auriculoventricular (defecto del canal auriculoventricular) con una comunicación interauricular justo encima de la válvula auriculoventricular, una comunicación interventricular justo debajo de la válvula auriculoventricular,
y grados variables de malformación del componente ventricular izquierdo de la válvula auriculoventricular común. 
Hay una comunicación interventricular no restrictiva (sin gradiente de presión interventricular) y los valvas de puente generalmente flotan en mayor o menor medida dentro del defecto septal auriculoventricular.

LA87.44	Defecto del septo aurículoventricular con desequilibrio ventricular
Malformación cardíaca congénita que es una variante de un defecto septal auriculoventricular (defecto del canal auriculoventricular) con un ventrículo significativamente más grande que el otro.
El tamaño ventricular desequilibrado y la relación desequilibrada de la válvula atrioventricular común con los ventrículos se deben distinguir codificando el tamaño ventricular no equilibrado como 'defecto septal aurículoventricular con desequilibrio ventricular' y la relación desequilibrada de la válvula aurículoventricular común a los ventrículos también se deben codificar como "válvula aurículoventricular común con compromiso desequilibrado de de la válvula a los ventrículo".

LA87.45	Defecto septal aurículoventricular y tetralogía de Fallot
Malformación cardiaca congénita tanto con un defecto septal auriculoventricular (defecto del canal auriculoventricular) y la tetralogía de Fallot. Información adicional: la tetralogía de Fallot con defecto del tabique auriculoventricular (defecto del canal auriculoventricular común) es siempre la forma completa (componente interventricular no restrictivo) y muy poca o ninguna unión de la valva puente superior a la cresta del tabique ventricular.

LA87.4Y	Otro(a)(s) unión auriculoventricular común con defecto del tabique auriculoventricular especificado(a)(s)

LA87.4Z	Unión auriculoventricular común con defecto del tabique auriculoventricular, sin especificación

LA87.Y	Otro(a)(s) anomalía congénita de una válvula auriculoventricular o tabique auriculoventricular especificado(a)(s)

LA87.Z	Anomalía congénita de una válvula auriculoventricular o tabique auriculoventricular, sin especificación

  LA88  	Anomalía congénita de un ventrículo o el tabique interventricular
Malformación cardíaca congénita caracterizada por alguna anomalía de un ventrículo o del tabique interventricular. Los ventrículos abarcan la entrada ventricular, el cuerpo del ventrículo y el infundíbulo o cono arterial de salida.

LA88.0	Obstrucción congénita del infundíbulo ventricular derecho
Afección cardiovascular congénita en la que el flujo a través del tracto de salida del ventrículo derecho (proximal a la válvula o válvulas que protegen el flujo de salida del ventrículo derecho) está bloqueado o impedido.
Información adicional: este código no debe usarse para la obstrucción inmediatamente debajo de la (s) válvula (s) arterial (es) porque existen códigos específicos para estas entidades, como la estenosis congénita subpulmonar y subaórtica.

LA88.1	Ventrículo derecho bicameral
Malformación cardiovascular congénita en la que el ventrículo derecho está dividido en dos cámaras, una inferior que incluye las porciones trabecular y de entrada del ventrículo derecho y una superior que incluye la porción trabecular y el infundíbulo.
Información adicional: el ventrículo derecho bicameral a menudo se asocia con uno o varios defectos del tabique ventricular de cierre. En algunos casos, la comunicación interventricular ya está cerrada. El ventrículo derecho bicameral se diferencia de la rara estenosis infundibular aislada que se desarrolla en la parte superior.

LA88.2	Tetralogía de Fallot
Grupo de malformaciones cardiovasculares congénitas con conexiones o alineaciones auriculoventriculares biventriculares caracterizadas por desviación anterosuperior del tabique infundibular o su resto fibroso, estrechamiento o atresia del cono arterial pulmonar, comunicación interventricular de tipo alineación anómala, y origen biventricular de la aorta. 
Información adicional: la tetralogía de Fallot presenta siempre una comunicación interventricular, estrechamiento o atresia del cono arterial pulmonar, cabalgamiento de la aorta y, con mucha frecuencia, hipertrofia ventricular derecha.

LA88.20	Tetralogía de Fallot con síndrome de válvula pulmonar ausente
Malformación congénita cardiovascular, variante de la tetralogía de Fallot, caracterizada por que la unión del ventrículo derecho con el tronco pulmonar presenta una válvula atípica con valvas rudimentarias que no coaptan. 
Información adicional: en su forma habitual hay dilatación del tronco pulmonar y arterias pulmonares derecha e izquierda centrales, que en los casos extremos se asocian a arborización anormal de las ramas arteriales pulmonares lobulares y segmentarias, y compresión de la tráquea y los bronquios principales, a menudo con traqueobroncomalacia. La consecuencia fisiológica suele ser una combinación de estenosis e insuficiencia de la válvula pulmonar en grado variable.

LA88.21	Tetralogía de Fallot con atresia pulmonar
Malformación cardiovascular congénita, variante de la tetralogía de Fallot, en la cual no hay comunicación directa entre el ventrículo derecho y el árbol arterial pulmonar.
Exclusiones:	Tetralogía de Fallot con atresia pulmonar y arterias colaterales sistémico-pulmonares (LA88.22)

LA88.22	Tetralogía de Fallot con atresia pulmonar y arterias colaterales sistémico-pulmonares
Malformación cardiovascular congénita, variante de la tetralogía de Fallot, caracterizada por atresia de la válvula pulmonar y presencia de vasos sanguíneos colaterales entre las arterias sistémicas y pulmonares.
Nota sobre la codificación:	Esta anomalía morfológica generalmente forma parte de otras anomalías cardiovasculares congénitas, por lo que no es necesario codificarla por separado. Debe codificarse como secundaria a una anomalía cardiovascular congénita concomitante si la hipoplasia del ventrículo izquierdo no se considera parte integral y conocida del diagnóstico cardiovascular congénito primario, como el síndrome de hemicardio izquierdo hipoplásico.

LA88.2Y	Otro(a)(s) tetralogía de Fallot especificado(a)(s)

LA88.2Z	Tetralogía de Fallot, sin especificación

LA88.3	Obstrucción congénita del infundíbulo ventricular izquierdo
Anomalía cardíaca congénita caracterizada por bloqueo del flujo sanguíneo de salida a través del infundíbulo ventricular izquierdo (proximal con respecto a la válvula de salida).
No debe usarse este código para las obstrucciones inmediatamente por debajo de la válvula arterial, como la estenosis subaórtica por túnel o proyección fibromuscular.

LA88.4	Comunicación interventricular
Malformación cardíaca congénita caracterizada por un agujero o vía de comunicación entre las cavidades ventriculares.

LA88.40	Comunicación interventricular en el músculo trabecular
Malformación cardíaca congénita en la que hay un defecto del tabique ventricular dentro del componente trabeculado del tabique ventricular.
Información adicional: los códigos que especifican defectos dentro de la parte trabecular del tabique ventricular no deben usarse para codificar defectos musculares de entrada o salida, ya que existen códigos específicos para estas entidades.

LA88.41	Comunicación interventricular perimembranosa
Malformación cardiovascular congénita en la que existe un defecto del tabique ventricular que 1) ocupa el espacio que suele estar cerrado por la parte interventricular del tabique membranoso, 2) suele ser adyacente al área de continuidad fibrosa entre las valvas de una válvula auriculoventricular y una válvula arterial, 3) está adyacente a un área de continuidad fibrosa mitral-tricúspide, y 4) está ubicada en el centro de la base de la masa ventricular.
Información adicional: Algunos utilizan este código como sinónimo de los defectos perimembranosos, conoventriculares, tipo II o paramembranosos. Aunque se utiliza mejor para describir el defecto perimembranoso que se abre centralmente en la base del ventrículo derecho, este término podría utilizarse para codificar defectos perimembranosos con extensión de entrada o salida. Se recomienda, sin embargo, que se utilicen términos más precisos siempre que sea posible para codificar las últimas lesiones. Tampoco debe utilizarse para codificar una comunicación interventricular de entrada, o la llamada comunicación interventricular del canal auriculoventricular. Existen términos más específicos para codificar estas entidades.
Algunos lo utilizan para describir una comunicación interventricular perimembranosa aislada sin extensión, aunque es poco probable que existan defectos perimembranosos en ausencia de deficiencia de su perímetro muscular. La comunicación interventricular conoventricular con mala alineación debe codificarse como un defecto de salida, al igual que el defecto perimembranoso que se abre a la salida del ventrículo derecho. Estos defectos también pueden extenderse para volverse doblemente comprometidos y yuxtaarteriales (hipoplasia del tabique conal) cuando también hay continuidad fibrosa entre las valvas de las válvulas arteriales o cuando hay una válvula arterial común. Existen códigos específicos para estas variantes, que idealmente no deberían codificarse utilizando este término.
Nota sobre la codificación:	Aunque se usa mejor para describir el defecto perimembranoso que se abre al centro en la base del ventrículo derecho, este término podría usarse para codificar defectos perimembranosos con extensión a la entrada o la salida. Sin embargo, se recomienda que siempre que sea posible se usen los términos más precisos para codificar estas últimas lesiones. Este código a veces se usa como sinónimo de los defectos perimembranosos, conoventriculares, de tipo II o defectos paramembranosos. No debe utilizarse para codificar un defecto septal ventricular de entrada, o el denominado defecto septal ventricular de canal atrioventricular, pues existen términos más específicos para codificar estas entidades. Algunos lo utilizan para describir un defecto septal ventricular perimembranoso aislado sin extensión, aunque es poco probable que existan defectos perimembranosos en ausencia de una deficiencia de su perímetro muscular. El defecto septal ventricular conoventricular con mala alineación debe codificarse como un defecto de salida, al igual que el defecto perimembranoso que se abre a la salida del ventrículo derecho. No obstante, todos los defectos perimembranosos tienen parte de sus márgenes formados por continuidad fibrosa entre las valvas de una válvula atrioventricular y una válvula arterial o, en el contexto de ventrículo derecho de salida doble o válvula tricúspide dominante, por continuidad fibrosa entre las valvas de las válvulas mitral y tricúspide. Además, estos defectos pueden ampliarse hasta yuxtaarteriales doblemente comprometidos (hipoplasia conal septal) cuando también hay continuidad fibrosa entre las valvas de las válvulas arteriales o cuando hay una válvula arterial común. Existen códigos específicos para estas variantes; lo ideal es que no se codifiquen utilizando este término.

LA88.42	Comunicación interventricular sin trascendencia hemodinámica
Malformación cardíaca congénita en la que hay una o más comunicaciones interventriculares pequeñas, clínicamente insignificantes, en ausencia de dilatación de la cámara cardíaca relacionada con el flujo o elevación anormal de la presión arterial pulmonar.
Información adicional: aunque la comunicación interventricular restrictiva se incluye como sinónimo de CIV hemodinámicamente insignificante, debe reconocerse que algunos defectos del tabique ventricular restrictivo de la presión darán lugar a una dilatación de la cámara relacionada con el flujo y, por tanto, serían hemodinámicamente significativos. En tales casos, no se debe codificar el término comunicación interventricular hemodinámicamente insignificante.

LA88.4Y	Otro(a)(s) comunicación interventricular especificado(a)(s)

LA88.4Z	Comunicación interventricular, sin especificación

LA88.Y	Otro(a)(s) anomalía congénita de un ventrículo o el tabique interventricular especificado(a)(s)

LA88.Z	Anomalía congénita de un ventrículo o el tabique interventricular, sin especificación

  LA89  	Corazón funcionalmente univentricular
El término "corazón funcionalmente univentricular" describe un espectro de malformaciones cardiovasculares congénitas en las que la masa ventricular puede no prestarse fácilmente a la partición que compromete una bomba ventricular a la circulación sistémica y otra a la circulación pulmonar.
Información adicional: un corazón puede ser funcionalmente univentricular debido a su anatomía o debido a la falta de factibilidad o conveniencia de dividir quirúrgicamente la masa ventricular. Las lesiones comunes en esta categoría incluyen típicamente ventrículo derecho de doble entrada (DIRV), ventrículo izquierdo de doble entrada (DILV), atresia tricúspide, atresia mitral y síndrome del corazón izquierdo hipoplásico. Otras lesiones que en ocasiones pueden considerarse un corazón funcionalmente univentricular incluyen formas complejas de comunicación interauricular, ventrículo derecho de doble salida, transposición corregida congénitamente, atresia pulmonar con tabique ventricular intacto y otras malformaciones cardiovasculares. Siempre que sea posible, deben usarse códigos de diagnóstico específicos y no el término "corazón funcionalmente univentricular".

LA89.0	Conexión auriculoventricular con doble entrada
Malformación congénita cardiovascular con una conexión auriculoventricular univentricular en la que ambas aurículas se conectan a un ventrículo, ya sea a través de dos válvulas auriculoventriculares separadas o a través de una sola válvula auriculoventricular común, de modo que toda o casi toda la zona (anular) de unión auriculoventricular total corresponde a una sola cavidad ventricular.

LA89.1	Atresia tricuspídea
Malformación cardiovascular congénita caracterizada por ausencia del anillo valvular tricuspídeo (conección / unión) o una válvula tricúspide imperforada.

LA89.2	Atresia mitral
Malformación cardiovascular congénita caracterizada por ausencia del anillo valvular mitral (conección / unión) o una válvula mitral imperforada.

LA89.3	Síndrome de hemicardio izquierdo hipoplásico
Espectro de malformaciones cardiovasculares congénitas con alineación normal de las grandes arterias y sin unión auriculoventricular común, caracterizadas por subdesarrollo de la mitad izquierda del corazón con hipoplasia importante del ventrículo izquierdo (incluida la atresia, estenosis o hipoplasia de la válvula aórtica o mitral, o de ambas válvulas) e hipoplasia de la aorta ascendente y del cayado aórtico.

LA89.Y	Otro(a)(s) corazón funcionalmente univentricular especificado(a)(s)

LA89.Z	Corazón funcionalmente univentricular, sin especificación

  LA8A  	Anomalía congénita de una válvula ventriculoarterial o las regiones adyacentes
Malformación cardiovascular congénita de una válvula ventriculoarterial o sus regiones subvalvular y supravalvular inmediatas
Exclusiones:	Tronco arterioso común (LA85.4)

LA8A.0	Anomalía congénita de la válvula pulmonar
Malformación cardíaca congénita caracterizada por alguna anomalía de la válvula pulmonar.

LA8A.00	Estenosis congénita de la válvula pulmonar
Malformación cardiovascular congénita de la válvula pulmonar en la que hay un estrechamiento o estenosis que causa obstrucción al flujo.
Información adicional: la estenosis valvular pulmonar congénita varía desde la estenosis valvular pulmonar neonatal crítica con hipoplasia del ventrículo derecho hasta la estenosis valvular pulmonar en lactantes, niños o adultos.

LA8A.01	Insuficiencia congénita de la válvula pulmonar
Malformación congénita de la válvula pulmonar caracterizada por flujo retrógrado de la sangre hacia el ventrículo. Puede deberse a dilatación anular primaria, prolapso o subdesarrollo de las valvas

LA8A.0Y	Otro(a)(s) anomalía congénita de la válvula pulmonar especificado(a)(s)

LA8A.0Z	Anomalía congénita de la válvula pulmonar, sin especificación

LA8A.1	Atresia pulmonar congénita
Malformación cardiovascular congénita en la que no existe una abertura entre ningún ventrículo y el árbol arterial pulmonar.
Exclusiones:	Tetralogía de Fallot con atresia pulmonar (LA88.21)

LA8A.10	Atresia de la válvula pulmonar con tabique ventricular intacto
Malformación cardiovascular congénita en la que normalmente hay grandes arterias alineadas, sin apertura entre el ventrículo derecho morfológicamente y el tronco pulmonar, y sin comunicación a nivel ventricular.
Información adicional: la atresia pulmonar con tabique ventricular intacto es una malformación congénita dependiente del conducto que forma un espectro de lesiones que incluyen atresia de la válvula pulmonar, un grado variable de hipoplasia del ventrículo derecho y de la válvula tricúspide, y anomalías de la circulación coronaria. Existe una circulación de la arteria coronaria dependiente del ventrículo derecho cuando las fístulas de la arteria coronaria están asociadas con una estenosis de la arteria coronaria proximal. Puede haber anomalía de Ebstein asociada de la válvula tricúspide.

LA8A.1Y	Otro(a)(s) atresia pulmonar congénita especificado(a)(s)

LA8A.1Z	Atresia pulmonar congénita, sin especificación

LA8A.2	Anomalía congénita de la válvula aórtica
Malformación cardiovascular congénita caracterizada por alguna anomalía de la válvula aórtica.

LA8A.20	Estenosis congénita de la válvula aórtica
Malformación cardiovascular congénita de la válvula aórtica en la que hay estrechamiento o estenosis (obstrucción del flujo).
Información adicional: La 'estenosis valvular aórtica congénita' surge con mayor frecuencia como resultado de la fusión parcial o completa de una o más comisuras, o se debe a displasia de una o más valvas aórticas. Estas malformaciones congénitas de la válvula aórtica pueden no ser inicialmente obstructivas pero pueden volverse estenóticas más adelante en la vida debido al engrosamiento de las valvas, crecimiento relativo deficiente o calcificación. No es hasta que la válvula aórtica con malformación congénita esté o se vuelva estenótica que se debe utilizar este término.
Exclusiones:	Estenosis subaórtica congénita (LA8A.5)
en síndrome de hemicardio izquierdo hipoplásico (LA89.3)

LA8A.21	Insuficiencia congénita de la válvula aórtica
Malformación cardiovascular congénita de la válvula aórtica que permite el reflujo hacia el ventrículo.
Información adicional: la insuficiencia aórtica congénita es rara como entidad aislada. La insuficiencia aórtica se observa con mayor frecuencia con otras anomalías cardíacas congénitas asociadas.

LA8A.22	Válvula aórtica bicúspide
Anomalía cardíaca congénita caracterizada por una válvula aórtica con dos comisuras y dos valvas independientes debido a la fusión o ausencia de una de las comisuras.

LA8A.23	Atresia valvular aórtica
Malformación cardiovascular congénita en la que no hay orificio de la válvula aórtica.
Información adicional: la atresia de la válvula aórtica con frecuencia no se codifica de forma independiente, ya que con frecuencia se incluye en el código del "Síndrome del corazón izquierdo hipoplásico" como parte de este espectro de malformaciones cardiovasculares. Sin embargo, hay un pequeño subconjunto de pacientes con atresia de la válvula aórtica que tienen un ventrículo izquierdo y una válvula mitral bien desarrollados y una comunicación interventricular grande (no restrictiva o restrictiva).
Nota sobre la codificación:	La atresia valvular aórtica se codificará con más frecuencia en los códigos correspondientes al diagnóstico del complejo o síndrome de hemicardio izquierdo hipoplásico, ya que ocurre con mayor frecuencia como parte de un espectro de malformaciones cardiovasculares. Sin embargo, hay un pequeño grupo de pacientes con atresia de la válvula aórtica con el ventrículo izquierdo y la válvula mitral bien desarrollados y un gran defecto septal ventricular (restrictivo o no restrictivo).

LA8A.24	Válvula aórtica unicúspide
Malformación cardiovascular congénita caracterizada por que la válvula aórtica tiene una sola comisura y una valva única o funcionalmente única.

LA8A.2Y	Otro(a)(s) anomalía congénita de la válvula aórtica especificado(a)(s)

LA8A.2Z	Anomalía congénita de la válvula aórtica, sin especificación

LA8A.3	Estenosis aórtica supravalvular congénita
Malformación cardiovascular congénita con estrechamiento de la aorta a nivel de la unión sinotubular que puede extenderse hacia la aorta ascendente.
Información adicional: La 'estenosis aórtica supravalvar congénita' se describe en tres formas: una deformidad en reloj de arena, una membrana fibrosa y un estrechamiento difuso de la aorta ascendente. La estenosis aórtica supravalvar puede afectar los orificios de la arteria coronaria y las valvas aórticas pueden estar atadas. Las arterias coronarias pueden volverse tortuosas y dilatadas debido a presiones elevadas y puede producirse una aterosclerosis temprana.
Exclusiones:	Estenosis congénita de la válvula aórtica (LA8A.20)

LA8A.4	Aneurisma de seno aórtico de Valsalva
Malformación cardiovascular congénita en la que hay dilatación de uno o más senos de Valsalva.
Información adicional: el seno de Valsalva se define como la porción de la raíz aórtica entre el anillo de la raíz aórtica y la unión sinotubular. El aneurisma del seno de Valsalva se origina con mayor frecuencia en el seno derecho, con menos frecuencia en el seno no coronario y rara vez en el seno izquierdo (<5%). El aneurisma puede romperse en una cámara o sitio adyacente (aurícula derecha, ventrículo derecho, aurícula izquierda, ventrículo izquierdo, arteria pulmonar, pericardio) y en este caso debe codificarse específicamente ("Aneurisma del seno aórtico roto de Valsalva"). Esto debe distinguirse de la dilatación de la raíz aórtica asociada con trastornos del tejido conectivo y aortopatías.

LA8A.5	Estenosis subaórtica congénita
Exclusiones:	Estenosis subaórtica debida a túnel fibromuscular (LA8A)
Estenosis subaórtica debida a la capa fibromuscular (LA8A)

LA8A.6	Estenosis subpulmonar congénita
Malformación cardiovascular congénita asociada con un estrechamiento dentro del tracto de salida que sostiene la válvula pulmonar.
Información adicional: la estenosis pulmonar subvalvar (infundibular) es un estrechamiento del tracto de salida del ventrículo inmediatamente debajo de la válvula pulmonar. Este término debe usarse preferiblemente en el contexto de conexiones ventriculoarteriales anormales, como el ventrículo de doble salida. Aunque la estenosis pulmonar subvalvar es un tipo de obstrucción del tracto de salida del ventrículo derecho si las conexiones ventriculoarteriales son normales, en este contexto se debe utilizar la 'obstrucción congénita del tracto de salida del ventrículo derecho'. La estenosis pulmonar subvalvar es también un tipo de obstrucción del tracto de salida del ventrículo izquierdo en el contexto de conexiones ventriculoarteriales discordantes; Este término debe usarse cuando la obstrucción solo es aparente inmediatamente debajo de la válvula pulmonar; de lo contrario, debe usarse el término 'Obstrucción congénita del tracto de salida del ventrículo izquierdo'
Exclusiones:	Ventrículo derecho bicameral (LA88.1)

LA8A.Y	Otro(a)(s) anomalía congénita de una válvula ventriculoarterial o las regiones adyacentes especificado(a)(s)

LA8A.Z	Anomalía congénita de una válvula ventriculoarterial o las regiones adyacentes, sin especificación

  LA8B  	Anomalía congénita de las grandes arterias, incluido el conducto arterioso
Malformación cardiovascular congénita de las grandes arterias (aorta, tronco pulmonar [arteria pulmonar principal], rama de las arterias pulmonares) o del conducto arterioso (ductus arteriosus).
Exclusiones:	Tronco arterioso común (LA85.4)

LA8B.0	Ventana aortopulmonar congénita
Malformación cardiovascular congénita en la que hay continuidad de lado a lado de las luces de la aorta ascendente y el tronco pulmonar en asociación con válvulas aórtica y pulmonar separadas o sus restos atrésicos.
Información adicional: continuidad de lado a lado de las luces de la aorta y árbol arterial pulmonar, que se distingue del tronco arterial común (tronco arterioso) por la presencia de dos válvulas arteriales o sus restos atrésicos, y la afectación del tronco pulmonar (arteria pulmonar principal).
Inclusiones:	defecto septal aórtico
fenestración aortopulmonar

LA8B.1	Anomalía congénita del árbol arterial pulmonar
Malformación cardiovascular congénita del tronco pulmonar (arteria pulmonar principal) o de las arterias pulmonares (derecha, izquierda y sus ramificaciones)
Inclusiones:	anomalía de arteria pulmonar
arteria pulmonar aberrante

LA8B.2	Anomalía congénita de la aorta o de sus ramas
Malformación cardiovascular congénita de la aorta o de sus ramas.

LA8B.21	Coartación aórtica
Malformación cardiovascular congénita caracterizada por un estrechamiento luminal discontinuo de la unión entre el cayado aórtico y la aorta descendente. 
Información adicional: el término «coartación aórtica» indica por lo general un estrechamiento de la aorta torácica descendente inmediatamente distal con respecto a la arteria subclavia izquierda, pero puede usarse también para referirse a una zona estenótica en cualquier parte de la aorta torácica o abdominal.

LA8B.22	Cayado aórtico interrumpido
Malformación cardiovascular congénita caracterizada por ausencia de continuidad luminal entre la aorta ascendente y la aorta descendente. Información adicional: abarca la atresia luminal con discontinuidad entre segmentos aórticos y también la atresia luminal con continuidad fibrosa entre segmentos aórticos. Se define como la pérdida de continuidad luminal entre la aorta ascendente y descendente. En la mayoría de los casos, el flujo sanguíneo hacia la aorta torácica descendente se produce a través de un conducto arterial persistente, con un gran defecto del tabique interventricular.
La interrupción del cayado aórtico se define además por la localización de la interrupción. En el tipo A, la interrupción es distal con respecto a la arteria subclavia izquierda; en el tipo B, se produce entre las arterias carótida izquierda y subclavia izquierda; y en el tipo C, ocurre entre las arterias carótida izquierda e innominada.

LA8B.23	Anomalía congénita de la aorta torácica descendente o de la aorta abdominal [possible translation]
A congenital cardiovascular malformation of the aorta distal to the aortic arch [No translation available]
Codificado en otra parte:	Coartación de la aorta torácica descendente o abdominal (LA8B.21)
Coartación de la aorta torácica descendente (LA8B.21)
Coartación de la aorta abdominal (LA8B.21)

LA8B.24	Anomalía congénita de la rama del arco aórtico
Malformación cardiovascular congénita de una o más ramas del arco aórtico (arterias innominadas, carótidas o subclavias).

LA8B.2Y	Otro(a)(s) anomalía congénita de la aorta o de sus ramas especificado(a)(s)

LA8B.2Z	Anomalía congénita de la aorta o de sus ramas, sin especificación

LA8B.3	Síndrome compresivo traqueoesofágico
Malformación cardiovascular congénita que causa compresión de la tráquea o del esófago.

LA8B.4	Conducto arterioso persistente
Anomalía cardiovascular congénita caracterizada por permeabilidad del conducto arterioso más allá de la edad normal de cierre espontáneo. 
Información adicional: un conducto arterial permeable es una conexión arterial vascular entre la aorta torácica y la arteria pulmonar. Más comúnmente, un conducto arterial permeable tiene su origen en la aorta torácica descendente, justo distal y opuesto al origen de la arteria subclavia izquierda. La inserción del conducto es más común en la arteria pulmonar izquierda muy proximal en su unión con la arteria pulmonar principal. Sin embargo, los sitios de origen e inserción pueden ser variables.
Codificado en otra parte:	Conducto arterial persistente del prematuro (KB48)

LA8B.Y	Otro(a)(s) anomalía congénita de las grandes arterias, incluido el conducto arterioso especificado(a)(s)

LA8B.Z	Anomalía congénita de las grandes arterias, incluido el conducto arterioso, sin especificación

  LA8C  	Anomalía congénita de arteria coronaria
Malformación cardiovascular congénita de una arteria coronaria. Esto incluye la ausencia de una coronaria, origen o trayectoria anómalos, dilatación o estenosis, y fístulas. 
Información adicional: las anomalías congénitas del sistema venoso coronario no deben incluirse aquí, sino más bien en "Anomalía congénita de la vena mediastínica sistémica".

LA8C.0	Origen anómalo de arteria coronaria en el árbol arterial pulmonar
Malformación cardiovascular congénita caracterizada por que el origen de una o más arterias coronarias es el tronco pulmonar o una de sus ramas. En su forma más frecuente, la arteria coronaria izquierda surge del tronco pulmonar (arteria pulmonar principal) en lugar de la aorta; pero en ocasiones también la arteria coronaria derecha, la circunfleja o ambas arterias coronarias pueden originarse de cualquiera de las arterias pulmonares centrales.

LA8C.1	Origen aórtico anómalo o trayectoria anómala de una arteria coronaria
Malformación cardiovascular congénita caracterizada por que el origen o el curso de una arteria coronaria es anormal. Deben codificarse aquí las «anomalías» coronarias en presencia de conexiones ventricularteriales discordantes.

LA8C.2	Fístula congénita de arteria coronaria
Malformación cardiovascular congénita caracterizada por que una arteria coronaria se comunica, a través de un conducto anómalo, con una cavidad cardíaca o con cualquier segmento de la circulación general o pulmonar. 
Información adicional: esta comunicación puede ser simple y directa, o puede ser tortuosa y dilatada. Por orden de frecuencia, la arteria coronaria afectada suele ser la derecha, luego la izquierda, y rara vez ambas. De modo ocasional puede haber múltiples fístulas.
Inclusiones:	fístula congénita de arteria coronaria a arteria pulmonar
Exclusiones:	origen anómalo de arteria coronaria en el árbol arterial pulmonar (LA8C.0)

LA8C.Y	Otro(a)(s) anomalía congénita de arteria coronaria especificado(a)(s)

LA8C.Z	Anomalía congénita de arteria coronaria, sin especificación

  LA8D  	Anomalía pericárdica congénita
Malformación cardiovascular congénita en la que existe una anomalía estructural y / o funcional del pericardio.

  LA8E  	Anomalía congénita del tabique interauricular
Malformación cardiovascular congénita caracterizada por una anomalía del tabique interauricular.

LA8E.0	Agujero oval persistente
Pequeña comunicación interauricular (o comunicación potencial) confinado a la región de la fosa oval (fosa oval) que se caracteriza por una deficiencia del tabique auricular primario (septum primum) y un limbo normal sin deficiencia del tabique secundario (pliegue interauricular superior).

LA8E.1	Comunicación interauricular en la fosa oval
Malformación cardiovascular congénita caracterizada por una comunicación interauricular confinada a la región de la fosa oval; por lo general, debido a una deficiencia del tabique interauricular primario (septum primum), aunque puede contribuir también una deficiencia del tabique secundario (pliegue interauricular superior). Fuente: ISNPCHD.

LA8E.2	Defecto del seno venoso
Malformación cardiovascular congénita en la que hay una vena cava y / o una vena o venas pulmonares que se saltan el tabique interauricular o el tabique secundario (pliegue interauricular superior) y producen una comunicación interauricular o venoauricular anómala. 
Información adicional: aunque se usa mucho el término «comunicación interauricular de tipo seno venoso», es más correcto «defecto (o comunicación) del seno venoso» porque, si bien funciona como una comunicación interauricular, esta lesión no constituye propiamente un defecto del tabique auricular.

LA8E.3	Comunicación interauricular a través del orificio del seno coronario
Malformación cardiovascular congénita en la que existe una comunicación entre la aurícula izquierda y el seno coronario que permite la comunicación interauricular a través del ostium del seno coronario.
Información adicional: La "comunicación interauricular a través del orificio del seno coronario" puede estar asociada o no a una vena cava superior izquierda persistente (vena cava superior). Esto ocurre en ausencia del seno total o parcial del techo del seno coronario.

LA8E.Y	Otro(a)(s) anomalía congénita del tabique interauricular especificado(a)(s)

LA8E.Z	Anomalía congénita del tabique interauricular, sin especificación

  LA8F  	Anomalía congénita de la aurícula derecha
Malformación cardiovascular congénita caracterizada por alguna anomalía de la aurícula derecha.

  LA8G  	Anomalía congénita de la aurícula izquierda
Malformación cardiovascular congénita caracterizada por alguna anomalía de la aurícula izquierda.

LA8G.0	Aurícula izquierda dividida
Malformación cardíaca congénita en la que hay un tabique que divide la aurícula izquierda en una cámara posterosuperior que recibe algunas o todas las venas pulmonares y una cámara anteroinferior que se comunica con el apéndice auricular izquierdo y la unión auriculoventricular (generalmente la válvula mitral). .
Información adicional: en la diferenciación 'Aurícula izquierda dividida' de 'Anillo mitral supravalvar o intravalvular congénito', en este último, el compartimento anteroinferior contiene únicamente el orificio valvular mitral.

LA8G.Y	Otro(a)(s) anomalía congénita de la aurícula izquierda especificado(a)(s)

LA8G.Z	Anomalía congénita de la aurícula izquierda, sin especificación

  LA8Y  	Otro(a)(s) anomalía del desarrollo estructural del corazón o de los grandes vasos especificado(a)(s)

  LA8Z  	Anomalía del desarrollo estructural del corazón o de los grandes vasos, sin especificación

  LA90  	Anomalías estructurales del desarrollo del sistema vascular periférico
Exclusiones:	Anomalía congénita de arteria coronaria (LA8C)
Anomalía congénita del árbol arterial pulmonar (LA8B.1)
Aneurisma congénito de la retina (LA13.5)
Hemangioma y linfangioma (2E81)

LA90.0	Malformaciones capilares
Anomalía vascular caracterizada por dilatación de capilares superficiales y profundos de la piel, que dan a esta un color de rojizo a violáceo.
Exclusiones:	Macrocefalia y piel marmórea telangiectásica congénita (LD2F.1)
Codificado en otra parte:	Malformaciones vasculares capilares del desarrollo de la piel (LC50)

LA90.00	Telangiectasia hemorrágica hereditaria
Trastorno genético de la angiogénesis que da lugar a dilataciones arteriovenosas: telangiectasias hemorrágicas mucocutáneas y cortocircuitos viscerales.

LA90.0Y	Otro(a)(s) malformaciones capilares especificado(a)(s)

LA90.0Z	Malformaciones capilares, sin especificación

LA90.1	Malformaciones linfáticas
Malformaciones del sistema linfático caracterizadas por obstrucción del drenaje linfático. Se distinguen dos tipos: malformaciones linfáticas macroquísticas (p. ej., linfangioma o higroma quístico) y malformaciones linfáticas microquísticas con infiltración hística (linfangioma circunscrito), que pueden presentarse en un mismo paciente.
Codificado en otra parte:	Linfedema primario (BD93.0)

LA90.10	Malformación linfática macroquística
Afección causada por un fracaso del sistema linfático para desarrollarse correctamente durante el período prenatal. Se caracteriza por grandes masas, suaves, lisas y claras bajo la piel normal o azulada. Puede asociarse a celulitis flemonosa, hemorragia de la malformación, dolor o fuga interna de linfa.

LA90.11	Malformación linfática microquística
Grupos de vasos linfáticos dilatados que se han desarrollado sin conexión con la circulación linfática general. Se manifiestan como vesículas claras o hemorrágicas agrupadas en cualquier parte de la piel o de las mucosas.
Inclusiones:	linfangioma circunscrito
Exclusiones:	Malformación linfática circunscrita (LA90.10)

LA90.12	Malformaciones linfáticas en algunos sitios especificados

LA90.13	Higroma quístico fetal
Anomalía del desarrollo del sistema linfático en los puntos de conexión linfático-venosa; con mayor frecuencia en la nuca, pero a veces también en la parte anterior del cuello y puede extenderse al tórax. Se asocia con frecuencia a anomalías del cariotipo, diversos síndromes malformativos y agentes teratógenos. Cuando se diagnostica antes del nacimiento, el pronóstico general es malo; cuando se diagnostica después de nacer, en cambio, su pronóstico suele ser bueno.

LA90.1Y	Otro(a)(s) malformaciones linfáticas especificado(a)(s)

LA90.1Z	Malformaciones linfáticas, sin especificación

LA90.2	Malformaciones venosas periféricas
Codificado en otra parte:	Anomalías del desarrollo de las venas cutáneas (LC51)
Síndrome del nevo de la ampolla de goma azul (LC51)

LA90.20	Aneurisma de la vena de Galeno
Malformación vascular congénita caracterizada por dilatación del precursor embrionario de la vena de Galeno. Es una lesión esporádica que se produce durante la embriogénesis. La insuficiencia cardíaca, de gravedad variable, es la principal manifestación que conduce a la detección de la malformación en los recién nacidos.

LA90.21	Conexión venosa portal anómala

LA90.2Y	Otro(a)(s) malformaciones venosas periféricas especificado(a)(s)

LA90.2Z	Malformaciones venosas periféricas, sin especificación

LA90.3	Malformaciones arteriovenosas periféricas
Anomalías congénitas caracterizadas por conexión periférica anormal entre las arterias y las venas, sin pasar por el sistema capilar. Las más conocidas son que aparecen en el sistema nervioso central, pero pueden aparecer en cualquier ubicación corporal.
Inclusiones:	varices arteriovenosas congénitas SAI
Exclusiones:	aneurisma arteriovenoso adquirido (BD52.1)
Codificado en otra parte:	Malformación arteriovenosa de los vasos cerebrales (8B22.40)

LA90.30	Fístula entre arteria hepática y vena porta

LA90.31	Malformación arteriovenosa de vasos precerebrales

LA90.32	Malformaciones arteriovenosas uterinas

LA90.3Y	Otro(a)(s) malformaciones arteriovenosas periféricas especificado(a)(s)

LA90.3Z	Malformaciones arteriovenosas periféricas, sin especificación

LA90.4	Malformaciones arteriales periféricas
Anomalías congénitas de las arterias periféricas caracterizadas por una conexión directa entre una arteria y una vena, sin pasar por un lecho capilar, pero con un nido interpuesto de conductos vasculares displásicos.
Codificado en otra parte:	Enfermedades cerebrovasculares hereditarias (8B22.C)

LA90.40	Estenosis congénita de la arteria renal
Estrechamiento congénito de la arteria renal, por lo general debido a ateroesclerosis o a displasia fibromuscular. Este estrechamiento de la arteria renal puede dificultar la irrigación sanguínea del riñón correspondiente.

LA90.41	Aneurisma precerebral congénito sin rotura

LA90.42	Aneurisma cerebral congénito sin rotura
Trastorno cerebrovascular caracterizado por debilidad en la pared de una arteria o vena cerebrales que causa una dilatación localizada del vaso sanguíneo afectado, pero sin rotura.
Codificado en otra parte:	Aneurisma sacular cerebral familiar (8B22.6)

LA90.4Y	Otro(a)(s) malformaciones arteriales periféricas especificado(a)(s)

LA90.4Z	Malformaciones arteriales periféricas, sin especificación

LA90.5	Fístula arteriovenosa pulmonar
Malformación cardiovascular congénita caracterizada por una conexión anormal directa entre una arteria pulmonar y la vena pulmonar o la aurícula izquierda, sin lecho capilar interpuesto.

LA90.Y	Otro(a)(s) anomalías estructurales del desarrollo del sistema vascular periférico especificado(a)(s)

LA90.Z	Anomalías estructurales del desarrollo del sistema vascular periférico, sin especificación

  LA9Y  	Otro(a)(s) anomalías congénitas del sistema circulatorio especificado(a)(s)

  LA9Z  	anomalías congénitas del sistema circulatorio, sin especificación

Anomalías estructurales del desarrollo prenatal del diafragma, la pared abdominal o el cordón umbilical (BlockL2‑LB0)
Cualquier afección causada porque el diafragma, la pared abdominal o el cordón umbilical no se desarrollan correctamente durante el período prenatal.
Exclusiones:	Síndrome del abdomen en ciruela pasa (LD2F.10)
  LB00  	Anomalías estructurales del desarrollo prenatal del diafragma

LB00.0	Hernia diafragmática congénita
Defecto posterolateral del diafragma que permite el paso de vísceras abdominales al tórax, lo cual ocasiona insuficiencia respiratoria e hipertensión pulmonar persistente con elevada mortalidad.
Exclusiones:	Hernia hiatal congénita (LB13.1)

LB00.1	Ausencia de diafragma

LB00.Y	Otro(a)(s) anomalías estructurales del desarrollo prenatal del diafragma especificado(a)(s)

LB00.Z	Anomalías estructurales del desarrollo prenatal del diafragma, sin especificación

  LB01  	Onfalocele
Embriopatía clasificada en el grupo de las celosomías abdominales y caracterizada por una gran hernia de la pared abdominal, centrada en el cordón umbilical, en la que las vísceras que sobresalen están protegidas por un saco.
Exclusiones:	Hernia umbilical (DD53)

  LB02  	Gastrosquisis
Defecto congénito de la pared abdominal caracterizado por protrusión visceral, sin saco de recubrimiento, desde el abdomen del feto en la base lateral derecha del ombligo.

  LB03  	Anomalías estructurales del desarrollo prenatal del cordón umbilical
Cualquier afección causada porque el cordón umbilical no se desarrolla correctamente durante el período prenatal.
Codificado en otra parte:	Hemangioma del cordón umbilical (2E81.00)
Feto o recién nacido afectado por cordón umbilical corto (KA03.20)
Feto o recién nacido afectado por cordón umbilical largo (KA03.21)
Alteraciones del desarrollo del ombligo (EC50)

LB03.0	Restos o quistes de conducto alantoideo
Afección causada por un fallo del cordón umbilical para desarrollarse correctamente durante el período prenatal. Se caracteriza por quistes o restos de tejido alantoideo en el cordón umbilical, el ombligo o el uraco.

LB03.1	Arteria umbilical única
Anomalía congénita caracterizada por la presencia de una única arteria umbilical, que surge del sistema arterial alantoideo (tipo I) o de la arteria vitelina (tipo II). Se asocia a anomalías renales congénitas.

LB03.Y	Otro(a)(s) anomalías estructurales del desarrollo prenatal del cordón umbilical especificado(a)(s)

LB03.Z	Anomalías estructurales del desarrollo prenatal del cordón umbilical, sin especificación

  LB0Y  	Otro(a)(s) anomalías estructurales del desarrollo prenatal del diafragma, la pared abdominal o el cordón umbilical especificado(a)(s)

  LB0Z  	Anomalías estructurales del desarrollo prenatal del diafragma, la pared abdominal o el cordón umbilical, sin especificación

Anomalías estructurales del desarrollo prenatal del tubo digestivo (BlockL2‑LB1)
Cualquier afección causada porque el tubo digestivo no se desarrolla correctamente durante el período prenatal.
Codificado en otra parte:	Trastornos genéticos o congénitos de los labios o la mucosa bucal (DA02.0)
  LB10  	Anomalías estructurales del desarrollo prenatal de las glándulas y conductos salivales
Cualquier afección causada porque las glándulas y los conductos salivales no se desarrollaron correctamente durante el período prenatal.

  LB11  	Divertículo congénito de faringe
Afección causada por un fallo de la faringe para desarrollarse correctamente durante el período prenatal. Puede cursar con disfagia o ser asintomático. El diagnóstico de confirmación es por observación del divertículo faríngeo en una prueba de imagen.
Exclusiones:	síndrome de divertículo faríngeo (LD44.N0)

  LB12  	Anomalías estructurales del desarrollo prenatal del esófago
Cualquier defecto congénito del esófago causado por una interferencia en el proceso normal de crecimiento y diferenciación del feto. Pueden surgir en cualquier fase del desarrollo embrionario, varían mucho en cuanto a tipo y gravedad, y están causados por una amplia variedad de factores, como mutaciones genéticas, aberraciones cromosómicas, agentes teratógenos y factores ambientales. La mayoría de los defectos de desarrollo son evidentes al nacer, especialmente en el caso de las malformaciones estructurales, pero algunos se hacen evidentes después.
Codificado en otra parte:	Malformación broncopulmonar del intestino anterior (LA74.Y)

LB12.0	Membranas o anillos esofágicos congénitos
Forma infrecuente de obstrucción esofágica incompleta debida a un defecto en el desarrollo del intestino proximal primitivo, que se presenta como una lesión mucosa que forma un diafragma incompleto. Sus síntomas (evidentes desde el nacimiento) son disfagia, regurgitación y asfixia.
Exclusiones:	Membrana del esófago (DA20.2)

LB12.1	Atresia del esófago
Grupo de anomalías congénitas con interrupción en la continuidad del esófago, con o sin comunicación persistente con la tráquea. En el 86% de los casos existe una fístula traqueoesofágica distal; en el 7% de los casos no hay conexión fistulosa; y en el 4% de los casos existe fístula traqueoesofágica sin atresia. Los casos restantes de atresia esofágica corresponden a pacientes con fístula traqueoesofágica proximal o tanto proximal como distal.
Codificado en otra parte:	Fisura laringotraqueoesofágica (LA72)

LB12.10	Atresia de esófago con fístula esofagobronquial

LB12.1Y	Otro(a)(s) atresia del esófago especificado(a)(s)

LB12.2	Fístula esofágica sin atresia
Anomalía congénita del esófago correspondiente a un tipo de atresia esofágica/fístula traqueoesofágica, llamado «atresia aislada en H». Se caracteriza por fístula traqueoesofágica sin atresia esofágica o, lo que es lo mismo, con continuidad entre el esófago y el estómago. Su incidencia varía entre el 1% y el 11% de las malformaciones esofágicas.

LB12.3	Estenosis congénita de esófago
Forma de obstrucción esofágica incompleta debida a un defecto en el desarrollo del intestino proximal primitivo. El estrechamiento anormal del esófago se produce con mayor frecuencia en la unión entre los tercios medio e inferior. Sus manifestaciones clínicas (evidentes a las 2 o 3 semanas de vida) son disfagia y vómitos progresivos.

LB12.4	Divertículo esofágico congénito.
Anomalía congénita muy poco frecuente caracterizada por un divertículo esofágico que por lo general se sitúa inmediatamente por encima de la unión cricofaríngea. Suele ser asintomático a menos que se complique con un proceso inflamatorio. Si el divertículo comprime la tráquea o está asociado a estenosis o fístula esofágica, puede cursar desde el nacimiento con estridor, disfagia progresiva, dificultad respiratoria, asfixia grave y regurgitación.
Inclusiones:	Bolsa esofágica
Bolsa esofágica congénita
Exclusiones:	Divertículo del esófago, adquirido (DA20.1)

LB12.5	Dilatación congénita de esófago
Anomalía congénita caracterizada por aumento anormal de tamaño de la porción inferior del esófago, como se ve en los pacientes con acalasia.

LB12.Y	Otro(a)(s) anomalías estructurales del desarrollo prenatal del esófago especificado(a)(s)

LB12.Z	Anomalías estructurales del desarrollo prenatal del esófago, sin especificación

  LB13  	Anomalías estructurales del desarrollo prenatal del estómago
Cualquier defecto congénito del estómago causado por una interferencia en el proceso normal de crecimiento y diferenciación del feto. Pueden surgir en cualquier fase del desarrollo embrionario, varían mucho en cuanto a tipo y gravedad, y están causados por una amplia variedad de factores, como mutaciones genéticas, aberraciones cromosómicas, agentes teratógenos y factores ambientales. La mayoría de los defectos de desarrollo son evidentes al nacer, especialmente en el caso de las malformaciones estructurales, pero algunos se hacen evidentes después.
Codificado en otra parte:	Vólvulo gástrico (DA40.2)

LB13.0	Estenosis hipertrófica congénita del píloro
Malformación congénita no infrecuente del estómago de causa desconocida y caracterizada por hipertrofia e hiperplasia del píloro. Los síntomas de obstrucción de la salida gástrica suelen aparecer entre la tercera y la sexta semanas de vida. Se manifiesta por vómitos intermitentes (que aumentan en frecuencia y se convierten en vómitos en escopetazo), regurgitación, adelgazamiento, deshidratación, desequilibrio electrolítico, a veces una pequeña masa pilórica palpable, y contracciones peristálticas visibles en el epigastrio; también puede haber ictericia. Algunos casos parecen ser familiares (posible herencia autosómica dominante).

LB13.1	Hernia hiatal congénita
Embriopatía caracterizada por ausencia de desarrollo de la totalidad o parte de la cúpula diafragmática, lo cual se traduce en la presencia de vísceras abdominales en el tórax, con compresión del pulmón homolateral y desarrollo deficiente del pulmón contralateral.
Inclusiones:	desplazamiento congénito del cardias a través del hiato esofágico
Exclusiones:	Hernia diafragmática congénita (LB00.0)
Hernia diafragmática (DD50.0)

LB13.2	Membrana antral congénita

LB13.Y	Otro(a)(s) anomalías estructurales del desarrollo prenatal del estómago especificado(a)(s)

LB13.Z	Anomalías estructurales del desarrollo prenatal del estómago, sin especificación

  LB14  	Anomalías estructurales del desarrollo prenatal del duodeno
Cualquier defecto congénito del duodeno causado por una interferencia en el proceso normal de crecimiento y diferenciación del feto. Pueden surgir en cualquier fase del desarrollo embrionario, varían mucho en cuanto a tipo y gravedad, y están causados por una amplia variedad de factores, como mutaciones genéticas, aberraciones cromosómicas, agentes teratógenos y factores ambientales. La mayoría de los defectos de desarrollo son evidentes al nacer, especialmente en el caso de las malformaciones estructurales, pero algunos se hacen evidentes después.

  LB15  	Anomalías estructurales del desarrollo prenatal del intestino delgado
Defecto anatómico congénito pronunciado del intestino delgado causado por una interferencia en el proceso normal de crecimiento y diferenciación del feto. Puede ser hereditario, adquirirse durante la gestación u ocurrir durante el nacimiento.

LB15.0	Divertículo de Meckel
Anomalía congénita caracterizada por la evaginación o formación de un saco en el íleon. Es un resto del saco vitelino embrionario por defecto de cierre del conducto vitelino. Al comienzo de la gestación, el conducto onfalomesentérico o vitelino conecta el saco vitelino fetal con el intestino primitivo. Hacia las semanas 7 u 8 de gestación, este conducto se oblitera por completo en condiciones normales. El divertículo de Meckel aparece cuando esta estructura no se reabsorbe por completo.

LB15.1	Atresia de intestino delgado
Las atresias y estenosis yeyunoileales se cuentan entre las principales causas de obstrucción intestinal neonatal. La atresia consiste en una obstrucción congénita con oclusión completa de la luz intestinal. Representa el 95% de las obstrucciones. Se distinguen cuatro tipos de atresia yeyunoileal, que van desde una pequeña zona de bloqueo o membrana hasta la ausencia de grandes tramos intestinales. La atresia intestinal es una de las causas más frecuentes de obstrucción intestinal en el recién nacido. La atresia ileal es más frecuente que la atresia yeyunal, y la forma de múltiples focos es más frecuente que la atresia aislada. La teoría etiológica más aceptada para la atresia yeyunoileal es la de un accidente vascular intrauterino que ocasiona necrosis del segmento afectado.
La estenosis, por su parte, consiste en una oclusión parcial con obstrucción incompleta, y representa el 5% restante de los casos. La estenosis tiene mesenterio intacto y es un estrechamiento localizado del intestino sin pérdida de continuidad de la luz intestinal.
Inclusiones:	Ausencia congénita de intestino delgado
Estenosis congénita de intestino delgado

LB15.2	Intestino corto congénito
Síndrome caracterizado por absorción inadecuada de los nutrientes debido a un defecto congénito con ausencia de una gran parte del intestino delgado.

LB15.3	Diverticulitis congénita del intestino delgado
Entidad clínica caracterizada por la presencia de evaginaciones sacciformes congénitas (divertículos) en la pared del intestino delgado, que se infectan o inflaman.

LB15.4	Diverticulosis congénita del intestino delgado
Anomalía congénita caracterizada por la presencia de evaginaciones mucosas sacciformes (divertículos) a través de puntos débiles en la pared o el revestimiento del intestino delgado. La mayoría de los pacientes con diverticulosis no tienen ningún malestar ni síntomas. Algunos, sin embargo, pueden presentar dolor o malestar abdominal, flatulencia y hemorragias.

LB15.5	Divertículo congénito del intestino delgado
Anomalía morfológica caracterizada por un solo divertículo congénito en el revestimiento del intestino delgado, que sobresale hacia fuera a través de un punto débil de la pared intestinal.

LB15.Y	Otro(a)(s) anomalías estructurales del desarrollo prenatal del intestino delgado especificado(a)(s)

LB15.Z	Anomalías estructurales del desarrollo prenatal del intestino delgado, sin especificación

  LB16  	Anomalías estructurales del desarrollo del intestino grueso
Cualquier defecto congénito del intestino grueso causado por una interferencia en el proceso normal de crecimiento y diferenciación del feto. Pueden surgir en cualquier fase del desarrollo embrionario, varían mucho en cuanto a tipo y gravedad, y están causados por una amplia variedad de factores, como mutaciones genéticas, aberraciones cromosómicas, agentes teratógenos y factores ambientales. La mayoría de los defectos de desarrollo son evidentes al nacer, especialmente en el caso de las malformaciones estructurales, pero algunos se hacen evidentes después.
Exclusiones:	Atresia del recto congénita (LB17)
Cloaca persistente (LB17.2)
Atresia del ano congénita (LB17)
Codificado en otra parte:	Íleo meconial sin perforación (KB87.2)

LB16.0	Ausencia, atresia o estenosis congénitas del intestino grueso
Grupo de malformaciones intestinales congénitas caracterizadas por un segmento ausente del intestino grueso u obstrucción de los tramos intestinales finales, con distensión abdominal e incapacidad de expulsar meconio en el recién nacido.
Exclusiones:	Atresia del recto congénita (LB17)
Ausencia congénita de recto (LB17)

LB16.1	Enfermedad de Hirschsprung
Anomalía del desarrollo del tubo intestinal caracterizada por ausencia congénita de células ganglionares mientéricas (aganglionosis) en un segmento del intestino grueso. Debido a la ausencia de inervación intrínseca de las capas musculares del segmento afectado, hay una pérdida de la función motora que ocasiona un colon anormalmente grande o dilatado (megacolon congénito) con oclusión intestinal o estreñimiento. Esta anomalía se hace evidente poco después de nacer.

LB16.2	Ganglionosis inmadura del intestino grueso
Anomalía congénita intestinal caracterizada por un número normal de células ganglionares, pero en su mayor parte inmaduras.

LB16.3	Hipoganglionosis congénita del intestino grueso
Anomalía caracterizada por células ganglionares en número y tamaño reducidos al nacer. El tamaño de las células ganglionares tiende a aumentar con el tiempo, pero dado que su número no aumenta, los síntomas de dismotilidad no mejoran. 
Fuente: http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/17161202
Exclusiones:	Hipoganglionosis adquirida del intestino grueso (DB32.3)

LB16.Y	Otro(a)(s) anomalías estructurales del desarrollo del intestino grueso especificado(a)(s)

LB16.Z	Anomalías estructurales del desarrollo del intestino grueso, sin especificación

  LB17  	Anomalías estructurales del desarrollo prenatal del conducto anal

LB17.0	Malformaciones anorrectales
Anomalías congénitas causadas por una alteración del desarrollo embrionario del intestino posterior o proctodeo, y caracterizadas por un desarrollo anormal del ano y el recto. Ocurren aproximadamente en 1 de cada 5.000 nacidos vivos. Abarcan un amplio espectro de enfermedades en niños de ambos sexos que afectan el ano y el recto, así como las vías urinarias y genitales. Pueden ocurrir, entre otras, las siguientes anomalías: membrana sobre el orificio anal; ausencia de conexión entre el recto y el ano (ano imperforado); conexión del recto con una parte del aparato urinario o del aparato reproductor a través de una comunicación anormal llamada «fístula». La clasificación de las malformaciones anorrectales se basa principalmente en la posición del saco rectal en relación con el músculo puborrectal, la presencia o ausencia de fístulas, y el tipo y ubicación de las fístulas. La siguiente clasificación es en función del nivel del fondo de saco rectal atrésico con respecto a la línea pubococcígea (punto radiológico de referencia para el borde superior del músculo elevador del ano).

LB17.1	Ano ectópico
Mientras que los niños con ano imperforado o claramente mal ubicado se identifican en el período neonatal, algunas anomalías muy ligeras pueden pasar inadvertidas hasta después del período neonatal. Estas anomalías ligeras de la posición del ano se engloban bajo el término «ano ectópico anterior». El ano ectópico anterior se diferencia del ano imperforado con fístula perineal porque el orificio anal suele ser de tamaño normal, y solo ligeramente desplazado de su lugar habitual. La mayoría de estos niños solo llaman la atención del médico por estreñimiento grave.

LB17.2	Cloaca persistente
Anomalía congénita caracterizada por que los conductos intestinal, urinario y reproductor se abren a una cavidad común, como resultado de un fallo para formar el tabique urorrectal durante el desarrollo prenatal. Afecta exclusivamente a las niñas y representa el defecto más complejo dentro del espectro de malformaciones anorrectales.

LB17.3	Extrofia cloacal
Malformación anorrectal y genitourinaria infrecuente y compleja caracterizada por que el recto, la vagina y la vía urinaria comparten un orificio común evertido, acompañada de onfalocele y ano imperforado.
La extrofia de la cloaca es una malformación bien conocida que abarca la persistencia y la extrofia de una cloaca que recibe los uréteres, el íleon y un intestino distal rudimentario. Es una anomalía congénita grave con exposición de gran parte de los órganos abdominales (vejiga urinaria e intestinos). A menudo ocasiona la división de genitales tanto masculinos (pene) como femeninos (clítoris), y en ocasiones el ano aparece sellado.

LB17.4	Surco perineal
Anomalía congénita caracterizada por un vestíbulo normal, pero con un surco que se extiende desde el vestíbulo hasta el ano, de tamaño y posición normales.

LB17.Y	Otro(a)(s) anomalías estructurales del desarrollo prenatal del conducto anal especificado(a)(s)

LB17.Z	Anomalías estructurales del desarrollo prenatal del conducto anal, sin especificación

  LB18  	Anomalías congénitas de la fijación intestinal
Afección causada porque los intestinos no se desarrollararon correctamente durante el período prenatal. Puede cursar con dolor abdominal intermitente, vómitos o diarrea. El diagnóstico de confirmación es por observación de la rotación intestinal en una prueba de imagen.

  LB1Y  	Otro(a)(s) anomalías estructurales del desarrollo prenatal del tubo digestivo especificado(a)(s)

  LB1Z  	Anomalías estructurales del desarrollo prenatal del tubo digestivo, sin especificación

Anomalías estructurales del desarrollo prenatal del hígado, las vías biliares, el páncreas o el bazo (BlockL2‑LB2)
Cualquier afección causada porque el hígado, las vías biliares, el páncreas o el bazo no se desarrollaron correctamente durante el período prenatal.
  LB20  	Anomalías estructurales del desarrollo prenatal de la vesícula biliar, los conductos biliares o el hígado
Cualquier afección causada porque la vesícula biliar, los conductos biliares odel hígado no se desarrollarron correctamente durante el período prenatal.

LB20.0	Anomalías estructurales del desarrollo prenatal del hígado
Exclusiones:	Hepatopatía grasa no alcohólica (DB92)
Codificado en otra parte:	Atresia biliar (LB20.21)

LB20.00	Enfermedad fibropoliquística del hígado
Codificado en otra parte:	Quiste coledociano (LB20.20)

LB20.0Y	Otro(a)(s) anomalías estructurales del desarrollo prenatal del hígado especificado(a)(s)

LB20.0Z	Anomalías estructurales del desarrollo prenatal del hígado, sin especificación

LB20.1	Anomalías estructurales del desarrollo prenatal de la vesícula biliar

LB20.10	Agenesia, aplasia o hipoplasia de la vesícula biliar

LB20.1Y	Otro(a)(s) anomalías estructurales del desarrollo prenatal de la vesícula biliar especificado(a)(s)

LB20.1Z	Anomalías estructurales del desarrollo prenatal de la vesícula biliar, sin especificación

LB20.2	Anomalías estructurales del desarrollo prenatal de los conductos biliares
Codificado en otra parte:	Fístula broncobiliar congénita (LA74.Y)

LB20.20	Quiste coledociano
Inclusiones:	Dilatación congénita de conducto biliar

LB20.21	Atresia biliar
Enfermedad poco frecuente caracterizada por obstrucción biliar inflamatoria de origen desconocido que se presenta en el período neonatal. Es la causa quirúrgica más frecuente de ictericia colestásica en los recién nacidos. Sin tratamiento, evoluciona a cirrosis y muerte en los primeros años de vida.

LB20.22	Estenosis o constricción congénita de los conductos biliares

LB20.23	Anomalías estructurales del desarrollo prenatal del conducto cístico

LB20.24	Conducto biliar accesorio

LB20.2Y	Otro(a)(s) anomalías estructurales del desarrollo prenatal de los conductos biliares especificado(a)(s)

LB20.2Z	Anomalías estructurales del desarrollo prenatal de los conductos biliares, sin especificación

LB20.Y	Otro(a)(s) anomalías estructurales del desarrollo prenatal de la vesícula biliar, los conductos biliares o el hígado especificado(a)(s)

LB20.Z	Anomalías estructurales del desarrollo prenatal de la vesícula biliar, los conductos biliares o el hígado, sin especificación

  LB21  	Anomalías estructurales del desarrollo prenatal del páncreas

LB21.0	Páncreas anular
Variante de atresia duodenal en la que la cabeza del páncreas forma un anillo alrededor de la segunda porción del duodeno. En el período neonatal, el cuadro clínico está dominado por la distensión epigástrica con vómitos, que no son biliosos porque la obstrucción suele ser supravateriana. Hay anomalías cromosómicas presentes en un tercio de los casos de páncreas anular, siendo la más frecuente de ellas la trisomía 21, seguida de las trisomías 18 y 13. El páncreas anular es una embriopatía ocasionada por una anomalía del desarrollo que ocurre pronto, hacia la cuarta semana de gestación.

LB21.1	Páncreas dividido
Anomalía estructural congénita del páncreas caracterizada porque no se forma un solo conducto pancreático, sino que se mantienen dos conductos pancreáticos distintos: dorsal y ventral.

LB21.2	Páncreas accesorio
Embriopatía asintomática caracterizada por la presencia del tejido pancreático en otras partes del cuerpo, como el pedículo esplénico, los pedículos gonadales, el mesenterio intestinal, la pared duodenal, el tramo inicial del yeyuno o, más raramente, la pared gástrica, el íleon, la vesícula biliar o el bazo.

LB21.3	Agenesia-aplasia de páncreas
Esto se refiere a la insuficiencia de un órgano para desarrollarse durante el crecimiento y desarrollo embrionario debido a la ausencia de tejido primordial del páncreas.

LB21.4	Agenesia parcial del páncreas
Ausencia congénita de una masa crítica de tejido pancreático. La gravedad de la malformación depende de la cantidad de tejido pancreático funcional presente. Se asocia con frecuencia a otras malformaciones, como anomalías del conducto pancreaticobiliar, que origina pancreatitis aguda o crónica, hiperglucemia (50% de los casos) o, más raramente, poliesplenia.

LB21.5	Hipoplasia del páncreas

LB21.Y	Otro(a)(s) anomalías estructurales del desarrollo prenatal del páncreas especificado(a)(s)

LB21.Z	Anomalías estructurales del desarrollo prenatal del páncreas, sin especificación

  LB22  	Anomalías estructurales del desarrollo prenatal del bazo
Cualquier afección causada porque el bazo no se desarrolló correctamente durante el período prenatal.
Exclusiones:	Isomerismo de las orejuelas del corazón (con asplenia o poliesplenia) (BlockL3‑LA8)

LB22.0	Asplenia congénita
Enfermedad causada por un fallo del bazo para desarrollarse durante el período prenatal. Puede cursar con sepsis neumocócica. El diagnóstico de confirmación es por verificación de la ausencia de bazo con una prueba de diagnóstico por la imagen.

LB22.1	Poliesplenia
Afección causada por el desarrollo de bazos supernumerarios en el período prenatal. Puede ser asintomática o asociarse a defectos cardíacos y anomalías de las vísceras abdominales.

LB22.2	Bazo ectópico

LB22.Y	Otro(a)(s) anomalías estructurales del desarrollo prenatal del bazo especificado(a)(s)

LB22.Z	Anomalías estructurales del desarrollo prenatal del bazo, sin especificación

  LB2Y  	Otro(a)(s) anomalías estructurales del desarrollo prenatal del hígado, las vías biliares, el páncreas o el bazo especificado(a)(s)

  LB2Z  	Anomalías estructurales del desarrollo prenatal del hígado, las vías biliares, el páncreas o el bazo, sin especificación

Anomalías estructurales del desarrollo prenatal del aparato urinario (BlockL2‑LB3)
Cualquier afección causada porque el aparato urinario no se desarrolló correctamente durante el período prenatal.
  LB30  	Anomalías estructurales del desarrollo prenatal de los riñones
Cualquier afección causada porque los riñones no se desarrollaron correctamente durante el período prenatal.

LB30.0	Agenesia renal u otros defectos por reducción del riñón
Grupo de afecciones ocasionadas por una reducción de la función renal, incluida la ausencia congénita de ambos riñones.

LB30.00	Agenesia renal
Anomalía congénita caracterizada por ausencia de formación (o desarrollo) de uno o ambos riñones en el útero.

LB30.0Y	Otro(a)(s) agenesia renal u otros defectos por reducción del riñón especificado(a)(s)

LB30.0Z	Agenesia renal u otros defectos por reducción del riñón, sin especificación

LB30.1	Displasia renal
Anomalía congénita caracterizada por el desarrollo anormal de uno o de ambos riñones.
Exclusiones:	Poliquistosis renal autosómica dominante (GB81)

LB30.2	Quiste renal único congénito
Presencia de un solo quiste en un riñón, detectado de forma intrauterina o al nacer, sin ninguna otra anomalía estructural del riñón o de las vías urinaria.

LB30.3	Disgenesia tubular renal
Desarrollo o formación anormales del riñón secundaria a una enfermedad subyacente o exposición.

LB30.4	Oligomeganefronia
Defecto grave del desarrollo de ambos riñones caracterizado por un número reducido de nefronas (unidad funcional del riñón), glomérulos hipertróficos con diámetro de dos veces el tamaño normal, túbulos hipertróficos y engrosamiento de la cápsula de Bowman, que ocurre en ausencia de otra malformación del aparato urinario.

LB30.5	riñón supernumerario

LB30.6	Anomalía de fusión de los riñones
Fusión embriológica incompleta de los lobulillos renales o de los riñones.

LB30.60	Riñón lobulado
Cualquier afección causada por fusión incompleta de los lobulillos renales en desarrollo durante el período prenatal. Pueden ser asintomáticas.

LB30.61	Riñón pélvico fusionado
Afección causada por un fallo de los riñones para desarrollarse correctamente durante el período prenatal. Se caracteriza por la presencia de un solo riñón en la línea media del cuerpo. Puede cursar con cálculos renales, hidronefrosis, infección renal o hematuria, o puede ser asintomática. El diagnóstico de confirmación es por observación del riñón fusionado en una prueba de imagen.

LB30.62	Riñón en herradura
Forma más frecuente de anomalía por fusión renal, caracterizada por la unión del polo inferior de ambos riñones a través de un istmo. Es más una anomalía anatómica que una enfermedad, pero predispone a enfermedades como la hidronefrosis, la nefrolitiasis o la pielonefritis. En un tercera parte de los casos, el riñón en herradura es asintomático, y la anomalía se descubre por casualidad en una prueba radiológica. Puede asociarse a anomalías urogenitales o de los vasos renales. Para los casos que requieren tratamiento, existen diversas estrategias terapéuticas, y la elección del tratamiento depende de la patología asociada.

LB30.6Y	Otro(a)(s) anomalía de fusión de los riñones especificado(a)(s)

LB30.6Z	Anomalía de fusión de los riñones, sin especificación

LB30.7	Riñón pélvico o ectópico
Defecto congénito caracterizado por un riñón en posición anómala. Puede ser asintomático u ocasionar obstrucción de la orina, infección o cálculos renales.
Inclusiones:	Riñón congénito desplazado
Rotación anómala del riñón

LB30.8	Espongiosis medular renal
Afección caracterizada por dilataciones quísticas o saculares de los conductos colectores medulares del riñón, que se ven con relleno de contraste radiológico. Predispone a la formación de cálculos, y se asocia a menudo a acidosis tubular renal. No existe una predisposición genética clara.

LB30.9	Displasia renal multiquística
Afección caracterizada por desarrollo anormal del riñón, que no forma una estructura reniforme, sino más bien una colección de quistes no comunicantes, sin tejido renal funcional.

LB30.Y	Otro(a)(s) anomalías estructurales del desarrollo prenatal de los riñones especificado(a)(s)

LB30.Z	Anomalías estructurales del desarrollo prenatal de los riñones, sin especificación

  LB31  	Anomalías estructurales del desarrollo prenatal de las vías urinarias
Cualquier afección causada porque las vías urinarias no se desarrollaron correctamente durante el período prenatal.
Codificado en otra parte:	Restos o quistes de conducto alantoideo (LB03.0)
Seno urogenital persistente (LB42.Y)

LB31.0	Hidronefrosis congénita
Enfermedad urinaria renal caracterizada por distensión y dilatación de la pelvis y los cálices renales, secundaria a diversas malformaciones congénitas obstructivas de los riñones y de las vías urinarias, y que puede evolucionar a atrofia renal.

LB31.1	Megauréter primario congénito
Afección idiopática caracterizada por que la vejiga y la salida de la vejiga son normales, pero el uréter presenta cierto grado de dilatación. Puede ser por obstrucción, por reflujo o sin obstrucción ni reflujo.

LB31.2	Obstrucción fetal de vías urinarias bajas
Enfermedad causada por obstrucción parcial o completa de la uretra durante el período prenatal. Puede cursar con aumento de tamaño de la vejiga urinaria, oligohidramnios o hipoplasia pulmonar. El diagnóstico de confirmación es por observación de la obstrucción en una prueba de imagen.

LB31.3	Extrofia de la vejiga urinaria
Malformación genitourinaria congénita perteneciente al espectro del complejo extrofia-epispadias y caracterizada por placa vesical evaginada, epispadias y defecto anterior de la pelvis, del suelo pélvico y de la pared abdominal.
Inclusiones:	ectopia vesical
extroversión de la vejiga urinaria

LB31.4	Divertículo congénito de la vejiga urinaria
Afección causada por un fallo de la vejiga urinaria para desarrollarse correctamente durante el período prenatal. Se caracteriza por debilidad de la pared vesical a través de la cual sobresale parte del revestimiento de la vejiga. Puede cursar con infecciones urinarias, dificultad para orinar o plenitud abdominal. También puede ser asintomática.

LB31.5	Duplicación de uretra
Afección causada por un fallo de la uretra para desarrollarse correctamente durante el período prenatal. Se caracteriza por la presencia de un segundo conducto que parte de la vejiga urinaria. Puede cursar con chorro urinario doble, micción por el ano, o también puede ser asintomática. El diagnóstico de confirmación es por observación de una segunda uretra en una prueba de imagen.

LB31.6	Megalouretra congénita
Afección causada por un fallo de los cuerpos cavernosos y esponjosos del pene para desarrollarse correctamente durante el período prenatal. Se caracteriza por dilatación de la uretra del pene. Puede cursar con chorro débil de orina, hinchazón del pene, megavejiga, oligohidramnios, insuficiencia renal o hipoplasia pulmonar.

LB31.7	Megavejiga y megauréter
Síndrome caracterizado por la presencia de reflujo vesicoureteral primario no obstructivo masivo y vejiga de paredes delgadas, lisa y de gran capacidad debido al reciclaje continuo de la orina que refluye. Se asocia con frecuencia a infecciones urinarias recurrentes.

LB31.8	Atresia o estenosis de uréter
Anomalía congénita caracterizada por obstrucción o estrechamiento del uréter debido a un fallo de su desarrollo durante el período prenatal. Puede cursar con obstrucción de la salida vesical, oligohidramnios, hipoplasia pulmonar, megavejiga, hidrouréter, hidronefrosis o displasia renal.

LB31.9	Agenesia de uréter
Afección causada por falta de desarrollo del uréter durante el período prenatal. El diagnóstico de confirmación es por comprobación de que faltan uno o ambos uréteres en una prueba de imagen.
Inclusiones:	uréter ausente

LB31.A	Duplicación del uréter
Afección causada por un fallo del uréter para desarrollarse correctamente durante el período prenatal, que da lugar a una duplicación parcial o completa del uréter. Puede cursar con reflujo ureteroureteral u obstrucción de la unión pieloureteral del polo inferior del riñón en caso de duplicación incompleta. La duplicación completa puede cursar con reflujo vesicoureteral, ureterocele ectópico o inserción ureteral ectópica. El diagnóstico de confirmación es por observación de dos uréteres en un mismo lado en una prueba de imagen.
Inclusiones:	Uréter accesorio
uréter doble

LB31.B	Posición anómala del uréter
Afección causada por un fallo del uréter para desarrollarse correctamente durante el período prenatal, que da lugar a una posición incorrecta del uréter. Puede cursar con hidronefrosis, infección urinaria o incontinencia en las mujeres. El diagnóstico de confirmación es por observación de un uréter en posición anómala en una prueba de imagen.

LB31.C	Ausencia congénita de vejiga o de uretra
Cualquier afección causada por un fallo de la vejiga urinaria o de la uretra para desarrollarse durante el período prenatal. Pueden ocasionar muerte fetal o, en los recién nacidos vivos, sepsis y complicaciones graves.

LB31.D	Reflujo vesicoureterorrenal congénito
Afección causada por un fallo del uréter para desarrollarse correctamente durante el período prenatal. Puede cursar con infección urinaria o ser asintomática.

LB31.Y	Otro(a)(s) anomalías estructurales del desarrollo prenatal de las vías urinarias especificado(a)(s)

LB31.Z	Anomalías estructurales del desarrollo prenatal de las vías urinarias, sin especificación

  LB3Y  	Otro(a)(s) anomalías estructurales del desarrollo prenatal del aparato urinario especificado(a)(s)

  LB3Z  	Anomalías estructurales del desarrollo prenatal del aparato urinario, sin especificación

Anomalías estructurales del desarrollo prenatal del aparato genital femenino (BlockL2‑LB4)
Exclusiones:	Trastornos del desarrollo sexual que conducen a ambigüedad sexual (LD2A)
  LB40  	Anomalías estructurales del desarrollo prenatal de la vulva
Cualquier afección causada porque la vulva no se desarrolló correctamente durante el período prenatal.

LB40.0	Ausencia de la vulva
Anomalía congénita del aparato genitourinario femenino caracterizada por ausencia de la vulva.

LB40.1	Quiste embrionario de la vulva
Tejido residual del desarrollo embrionario de los órganos pélvicos, que se presenta como un saco cerrado de contenido líquido en o sobre el tejido de la vulva.

LB40.2	Fusión de labios vaginales
Afección de los labios vaginales que afecta habitualmente a niñas de entre 6 meses y 6 años de edad, causada por irritación de la piel durante la lactancia. Se caracteriza por sellado (por lo general, completo) de los labios menores debido a una fina membrana que sella la entrada de la vagina y deja solo un hueco muy pequeño para orinar.

LB40.Y	Otro(a)(s) anomalías estructurales del desarrollo prenatal de la vulva especificado(a)(s)

LB40.Z	Anomalías estructurales del desarrollo prenatal de la vulva, sin especificación

  LB41  	Anomalías estructurales del desarrollo prenatal del clítoris
Cualquier afección causada porque el clítoris no se desarrolló correctamente durante el período prenatal.

LB41.0	Agenesia del clítoris

LB41.1	Duplicación de clítoris
Anomalía anatómica congénita caracterizada por la presencia de dos estructuras clitorídeas.

LB41.2	Clitoromegalia

LB41.Y	Otro(a)(s) anomalías estructurales del desarrollo prenatal del clítoris especificado(a)(s)

LB41.Z	Anomalías estructurales del desarrollo prenatal del clítoris, sin especificación

  LB42  	Anomalías estructurales del desarrollo prenatal de la vagina
Cualquier afección causada porque la vagina no se desarrolló correctamente durante el período prenatal.

LB42.0	Agenesia vaginal
Anomalía congénita del aparato genitourinario femenino caracterizada por agenesia de la vagina.

LB42.1	Vagina tabicada
Anomalía congénita del aparato genitourinario femenino causada por ausencia de fusión del conducto de Müller durante el período prenatal. Se caracteriza por un tabique transversal o longitudinal que divide la vagina en dos partes. Puede cursar también con dispareunia o hemorragia vaginal anormal, o puede ser asintomática. El diagnóstico de confirmación es mediante técnicas de imagen.
Exclusiones:	duplicación de la vagina con duplicación de útero y de cuello uterino (LB44.3)

LB42.2	Fístula rectovaginal congénita
Anomalía congénita del aparato genitourinario femenino caracterizada por la formación de una comunicación anormal entre el recto y la vagina.
Exclusiones:	Cloaca persistente (LB17.2)

LB42.3	Anillo himeneal estrecho
Anomalía congénita de la vagina caracterizada por endurecimiento del himen, estenosis de la abertura externa de la vagina y dispareunia.
Inclusiones:	Himen rígido
Introito estrecho
Exclusiones:	Himen imperforado (LB42.4)

LB42.4	Himen imperforado
Afección caracterizada por que el himen (membrana que rodea o cubre parcialmente la abertura vaginal externa) es más duro de lo normal o está completo y sellado sin abertura ninguna a la cúpula vaginal.

LB42.5	Estenosis o atresia de la vagina
Anomalía congénita de la vagina caracterizada por estenosis u oclusión de la abertura vaginal.
Exclusiones:	Adherencias vaginales postoperatorias (GC70)

LB42.Y	Otro(a)(s) anomalías estructurales del desarrollo prenatal de la vagina especificado(a)(s)

LB42.Z	Anomalías estructurales del desarrollo prenatal de la vagina, sin especificación

  LB43  	Anomalías estructurales del desarrollo prenatal del cuello uterino

LB43.0	Quiste embrionario de cuello uterino
Anomalía congénita del cuello uterino causada por un grupo de células que han formado un saco cerrado o estructuras residuales del desarrollo embrionario. Se caracteriza por contener aire, líquido o un material semisólido rodeados por una membrana nítida de células de aspecto y comportamiento anormales.

LB43.1	Agenesia o aplasia del cuello uterino
Anomalía congénita del cuello uterino caracterizada por ausencia de desarrollo de tejido primordial durante el período prenatal, que da lugar a un desarrollo nulo o inadecuado del cuello uterino.

LB43.Y	Otro(a)(s) anomalías estructurales del desarrollo prenatal del cuello uterino especificado(a)(s)

LB43.Z	Anomalías estructurales del desarrollo prenatal del cuello uterino, sin especificación

  LB44  	Anomalías estructurales del desarrollo prenatal del útero, a excepción del cuello uterino
Vagina ausente, útero ausente o hipoplásico (a veces con áreas de endometrio funcional) y trompas de Falopio típicas o hipoplásicas, principalmente asociadas con ovarios típicos y anomalías urológicas y esqueléticas. Los síntomas y signos de presentación típicamente incluyen amenorrea primaria, ausencia de vagina y desarrollo típico de vello púbico y mamario.

LB44.0	Agenesia o aplasia del cuerpo uterino
Anomalía congénita del útero caracterizada por ausencia de desarrollo de tejido primordial durante el período prenatal, que da lugar a un desarrollo nulo o inadecuado del cuerpo uterino.

LB44.1	Hipoplasia del útero

LB44.2	Útero unicorne
Malformación uterina caracterizada por que el útero se forma solo de uno de los conductos de Müller, mientras que el otro conducto de Müller no se desarrolla o lo hace solo de forma rudimentaria.

LB44.3	Útero bicorne
Malformación uterina caracterizada por un útero bifurcado en su porción cefálica (superior) y unitario en su porción caudal (inferior). El diagnóstico de confirmación es por técnicas de imagen.

LB44.4	Útero tabicado
Malformación uterina caracterizada por la presencia de un tabique longitudinal en el útero. Puede ser completo o parcial.

LB44.5	Fístulas congénitas entre el útero, el tubo digestivo y las vías urinarias
Afección causada por el desarrollo de tejido anormal durante el período prenatal. Se caracteriza por la formación de una comunicación anormal entre el útero, el tubo digestivo y las vías urinarias.

LB44.6	Síndrome de malformación uterovaginal por dietilestilbestrol
El síndrome fetal por dietilestilbestrol se caracteriza por un conjunto de síntomas que pueden presentar los hijos y nietos de una mujer tratada durante el embarazo con dietilestilbestrol (DES), un estrógeno sintético no esteroideo usado en los EE.UU. hasta 1971 y en Europa hasta 1978 para prevenir el aborto espontáneo, el parto prematuro y otras complicaciones del embarazo. Se calcula que un 25% de los fetos femeninos expuestos al DES durante el primer trimestre de gestación han presentado posteriormente anomalías del aparato genital como adenosis vaginal, malformaciones cervicouterinas, tabiques vaginales, anomalías de la cavidad uterina o anomalías de las trompas de Falopio con los consiguientes problemas de fecundidad.

LB44.Y	Otro(a)(s) anomalías estructurales del desarrollo prenatal del útero, a excepción del cuello uterino especificado(a)(s)

LB44.Z	Anomalías estructurales del desarrollo prenatal del útero, a excepción del cuello uterino, sin especificación

  LB45  	Anomalías estructurales del desarrollo prenatal de los ovarios, las trompas de Falopio o los ligamentos anchos

LB45.0	Ausencia congénita de ovario
Anomalía congénita del ovario caracterizada por la ausencia de uno o ambos ovarios.
Exclusiones:	Síndrome de Turner (LD50.0)

LB45.1	Disgenesia gonadal 46,XX
Cariotipo 46,XX. Gónadas: disgenesia gonadal. Fenotipo femenino con amenorrea primaria, hipogonadismo hipergonadotrópico y estatura normal sin otras anomalías.

LB45.2	Quiste ovárico congénito
Anomalía congénita caracterizada por uno o varios quistes benignos funcionales en uno o ambos ovarios como resultado de un aumento del tamaño de folículos normales durante el tercer trimestre de gestación o al comienzo del período neonatal.

LB45.3	Torsión congénita de ovario
Anomalía congénita del ovario caracterizada por rotación parcial o total del ovario, oclusión de la vascularización venosa o arterial del ovario, dolor intenso en la parte baja del abdomen que puede irradiarse a la espalda, la pelvis y el muslo, y náuseas, vómitos, diarrea o estreñimiento.

LB45.4	Ovario accesorio
Anomalía congénita del ovario caracterizada por exceso de tejido ovárico situado cerca de un ovario anatómicamente correcto, que puede o no estar conectado al tejido ovárico original.

LB45.5	Ausencia congénita de trompa de Falopio
Anomalía congénita de las trompas de Falopio caracterizada por la ausencia de una o ambas trompas de Falopio.

LB45.6	Atresia de trompa de Falopio
Anomalía congénita de la trompa de Falopio caracterizada por el cierre o la ausencia de una o ambas trompas de Falopio, por lo general en los segmentos ampular proximal o ístmico proximal.

LB45.7	Trompa de Falopio accesoria
Anomalía congénita de la trompa de Falopio caracterizada por la duplicación de una o ambas trompas de Falopio; por lo general, unida al segmento ampular.

LB45.8	Quiste embrionario de trompa de Falopio
Anomalía congénita de la trompa de Falopio causada por sobrecrecimiento de tejido pélvico durante el período prenatal. Se caracteriza por contener aire, líquido o un material semisólido rodeados por una membrana nítida de células de aspecto y comportamiento anormales.
Inclusiones:	Quiste fimbrial

LB45.9	Quiste embrionario del ligamento ancho
Tejido residual del desarrollo embriológico de los órganos pélvicos que se presenta como un saco cerrado lleno de líquido en el ligamento ancho.
Inclusiones:	quiste de epoóforo
Quiste paraovárico

LB45.Y	Otro(a)(s) anomalías estructurales del desarrollo prenatal de los ovarios, las trompas de Falopio o los ligamentos anchos especificado(a)(s)

LB45.Z	Anomalías estructurales del desarrollo prenatal de los ovarios, las trompas de Falopio o los ligamentos anchos, sin especificación

  LB4Y  	Otro(a)(s) anomalías estructurales del desarrollo prenatal del aparato genital femenino especificado(a)(s)

  LB4Z  	Anomalías estructurales del desarrollo prenatal del aparato genital femenino, sin especificación

Anomalías estructurales del desarrollo prenatal del aparato genital masculino (BlockL2‑LB5)
Cualquier afección causada porque el aparato genital masculino no se desarrolló correctamente durante el período prenatal.
Exclusiones:	Trastornos del desarrollo sexual que conducen a ambigüedad sexual (LD2A)
  LB50  	Micropene o agenesia de pene
Anomalía congénita causada por reducción de la producción de andrógenos durante el período prenatal. Se caracteriza por pene ausente o anormalmente pequeño. El diagnóstico de confirmación es por medición de la longitud dorsal del pene erecto.

  LB51  	Anorquidia o microrquidia
Anomalía congénita masculina caracterizada por testículos ausentes o deficientes en tamaño y función. El diagnóstico de confirmación es por exploración física. identificación de niveles bajos de testosterona con niveles altos de hormona foliculoestimulante (FSH) y hormona luteinizante (LH) en una muestra de sangre, o técnicas de imagen.
Codificado en otra parte:	Agenesia testicular (LD2A.2)

  LB52  	Criptorquidia
Anomalía congénita de los genitales masculinos caracterizada por ausencia de uno o ambos testículos en el escroto. Puede cursar también con disminución de la fertilidad, implicaciones psicológicas o aumento del riesgo de tumores testiculares de células germinales. El diagnóstico de confirmación es por técnicas de imagen, cariotipo o determinación de hormonas sexuales masculinas en una muestra de sangre.
Exclusiones:	Testículo migratorio retráctil (MF42)

LB52.0	Testículo ectópico
Anomalía congénita de los testículos caracterizada por la ubicación anormal del testículo lejos de la línea normal de descenso, como en la bolsa inguinal superficial, en posición perineal, abdominal, pélvica, crural, peneana o femoral, y con testículo y cordón espermático de características anatómicas normales. El diagnóstico de confirmación es por laparoscopia diagnóstica para descartar un testículo intraabdominal, inguinal o ausente/evanescente.

LB52.1	Criptorquidia unilateral
Forma de criptorquidia en la que uno de los dos testículos no ha completado su descenso desde el abdomen, por lo que aparece ausente del escroto.

LB52.2	Criptorquidia bilateral
Forma de criptorquidia en la que ambos testículos no han completado su descenso desde el abdomen, por lo que aparecen ausentes del escroto.

LB52.Y	Otro(a)(s) criptorquidia especificado(a)(s)

LB52.Z	Criptorquidia, sin especificación

  LB53  	Hipospadias
Anomalía congénita de la uretra masculina caracterizada por malformación de la uretra y meato urinario de ubicación anormal, en la cara inferior del pene.
Exclusiones:	Epispadias (LB55)

LB53.0	Hipospadias balánico
Anomalía congénita de la uretra masculina caracterizada por malformación de la uretra y meato urinario de ubicación anormal en la cara inferior del glande. Puede cursar también con prepucio incompleto que forma una capucha.

LB53.00	Hipospadias coronal
Anomalía congénita de la uretra masculina caracterizada por malformación de la uretra y meato urinario de ubicación anormal, en la porción ventral del surco coronal. Puede cursar también con prepucio incompleto que forma una capucha.

LB53.01	Hipospadias glandular
Anomalía congénita de la uretra masculina caracterizada por malformación de la uretra y meato urinario de ubicación anormal, en el frenillo. Puede cursar también con prepucio incompleto que forma una capucha.

LB53.0Y	Otro(a)(s) hipospadias balánico especificado(a)(s)

LB53.0Z	Hipospadias balánico, sin especificación

LB53.1	Hipospadias peneano
Anomalía congénita de la uretra masculina caracterizada por malformación de la uretra y meato urinario de ubicación anormal en la cara inferior del pene, en su eje longitudinal. Puede cursar también con prepucio incompleto que forma una capucha.

LB53.2	Hipospadias penoescrotal
Anomalía congénita de la uretra masculina caracterizada por malformación de la uretra y meato urinario de ubicación anormal en la cara inferior del pene, en la zona de unión del pene con el escroto. Puede cursar también con prepucio incompleto que forma una capucha.

LB53.3	Hipospadias escrotal
Anomalía congénita de la uretra masculina caracterizada por malformación de la uretra y meato urinario de ubicación anormal, en la cara inferior del escroto. Puede cursar también con prepucio incompleto que forma una capucha.

LB53.4	Hipospadias perineal
Anomalía congénita de la uretra masculina caracterizada por malformación de la uretra y meato urinario de ubicación anormal, en el perineo. Puede cursar también con prepucio incompleto que forma una capucha.

LB53.Y	Otro(a)(s) hipospadias especificado(a)(s)

LB53.Z	Hipospadias, sin especificación

  LB54  	Encordamiento congénito del pene
Anomalía congénita causada por el desarrollo de bandas fibrosas de tejido a lo largo del cuerpo esponjoso y acortamiento de la piel ventral del pene durante el período prenatal. Se caracteriza por curvatura ventral o dorsal del glande en su punto de unión con el cuerpo del pene, más evidente durante la erección. Puede asociarse también a hipospadias.

  LB55  	Epispadias
Malformación genitourinaria congénita perteneciente al espectro del complejo extrofia-epispadias. Se caracteriza en los varones por un meato ectópico o una tira de mucosa en lugar de la uretra en el dorso del pene; en las niñas, por clítoris bífido y una fisura variable de la uretra.
Exclusiones:	Hipospadias (LB53)

  LB56  	Escroto bífido
Anomalía congénita del escroto caracterizada por fusión incompleta de los pliegues labioescrotales, que se manifiesta por una profunda fisura en la línea media del escroto. Puede ser asintomática.

  LB57  	Agenesia del conducto deferente
Anomalía congénita masculina del conducto deferente caracterizada por ausencia unilateral o bilateral del conducto deferente, azoospermia e infertilidad.

  LB58  	Poliorquidia
Anomalía congénita de los testículos caracterizada por la presencia de más de dos testículos. El diagnóstico de confirmación es por técnicas de imagen.

  LB59  	Hipoplasia de testículos o escroto
Anomalía congénita causada por el desarrollo incompleto de los testículos o del escroto durante el período prenatal. Se caracteriza por disminución o destrucción del número o tamaño de células y tejido testicular o escrotal.

  LB5Y  	Otro(a)(s) anomalías estructurales del desarrollo prenatal del aparato genital masculino especificado(a)(s)

  LB5Z  	Anomalías estructurales del desarrollo prenatal del aparato genital masculino, sin especificación

Anomalías estructurales del desarrollo prenatal de la mama (BlockL2‑LB6)
Cualquier afección causada porque la mama o del tejido mamario no se desarrolló correctamente durante el período prenatal.
  LB60  	Aplasia mamaria
Anomalía congénita causada por un fallo de la mama para desarrollarse durante el período prenatal, y caracterizada por una falta total de tejido mamario. Puede asociarse también a ausencia de pezón o de músculo pectoral.

  LB61  	Ausencia de pezón
Afección causada por un fallo del pezón para desarrollarse durante el período prenatal, y caracterizada por la falta total del pezón. Puede asociarse también a ausencia de la mama o del músculo pectoral.

  LB62  	Mamas supernumerarias
Afección causada por un fracaso de las mamas para desarrollarse correctamente durante el período prenatal, y caracterizada por mamas supernumerarias, con o sin pezón. Puede ser asintomática.

  LB63  	Pezón supernumerario
Afección causada por el desarrollo de pezones supernumerarios durante el período prenatal y caracterizada por la presencia de pezones o estructuras parecidas a un pezón además de los dos normales. Puede ser asintomática.
Inclusiones:	Pezón supernumerario [possible translation]

  LB6Y  	Otro(a)(s) anomalías estructurales del desarrollo prenatal de la mama especificado(a)(s)

  LB6Z  	Anomalías estructurales del desarrollo prenatal de la mama, sin especificación

Anomalías estructurales del desarrollo prenatal del esqueleto (BlockL2‑LB7)
Cualquier afección causada porque uno o más huesos no se desarrollaron correctamente durante el período prenatal.
  LB70  	Anomalías del desarrollo estructural del cráneo
Cualquier afección causada porque el cráneo no se desarrolló correctamente durante el período prenatal.
Codificado en otra parte:	Suturas craneales amplias en el recién nacido (KD31)

LB70.0	Craneosinostosis
Fusión prematura de una o más suturas craneales, lo cual origina una forma anormal de la cabeza. Se puede subclasificar según varios criterios; los dos principales son craneosinostosis primaria frente a secundaria, y craneosinostosis aislada frente a sindrómica.
Inclusiones:	fusión imperfecta del cráneo

LB70.00	Plagiocefalia
La plagiocefalia sinostótica aislada es una forma de craneosinostosis no sindrómica caracterizada por la fusión prematura de una sutura coronal o lambdoidea, que conduce a deformidad craneal y asimetría facial.

LB70.0Y	Otro(a)(s) craneosinostosis especificado(a)(s)

LB70.0Z	Craneosinostosis, sin especificación

LB70.1	Huesos wormianos
También conocido como hueso intrasutural, es un segmento óseo adicional entrelazado en una sutura craneal existente. Una forma especial: el hueso interparietal o hueso inca es un hueso aislado irregular entrelazado en la sutura lambdoidea. Aunque es inofensivo, puede estar asociado con síndromes craneofaciales y otros.

LB70.2	Silla turca en forma de J

LB70.3	Macrocefalia
Anomalía caracterizada por tamaño de la cabeza superior a lo normal.
Nota sobre la codificación:	Codifique también la enfermedad o condición causante

LB70.Y	Otro(a)(s) anomalías del desarrollo estructural del cráneo especificado(a)(s)

LB70.Z	Anomalías del desarrollo estructural del cráneo, sin especificación

  LB71  	Anomalías estructurales del desarrollo prenatal de los huesos faciales
Cualquier afección causada porque los huesos faciales no se desarrollaron correctamente durante el período prenatal.
Exclusiones:	Fisuras faciales (LA51)
Displasia otomandibular (LD2F.16)
Agnatia (BlockL2‑LA3)
Micrognatia (DA0E.00)

LB71.0	Hipotelorismo
Afección causada por un fallo de los huesos faciales para desarrollarse correctamente durante el período prenatal. Se caracteriza por una distancia entre los ojos menor de lo normal.

LB71.1	Hipertelorismo
Afección causada por un fallo de los huesos faciales para desarrollarse correctamente durante el período prenatal. Se caracteriza por una distancia entre los ojos mayor de lo normal.

LB71.Y	Otro(a)(s) anomalías estructurales del desarrollo prenatal de los huesos faciales especificado(a)(s)

LB71.Z	Anomalías estructurales del desarrollo prenatal de los huesos faciales, sin especificación

  LB72  	Anomalías del desarrollo estructural de la cintura escapular
Cualquier afección causada porque la cintura escapular no se desarrolló correctamente durante el período prenatal.

LB72.0	Costilla cervical

LB72.1	Deformidad de Sprengel
Afección causada por un fallo de la cintura escapular para desarrollarse correctamente durante el período prenatal. Se caracteriza por descenso anormal y posición y anatomía anómalas de la escápula. Puede asociarse a hipoplasia muscular.

LB72.2	Deformación de la escápula

LB72.Y	Otro(a)(s) anomalías del desarrollo estructural de la cintura escapular especificado(a)(s)

LB72.Z	Anomalías del desarrollo estructural de la cintura escapular, sin especificación

  LB73  	Anomalías del desarrollo estructural de la columna vertebral o del esqueleto torácico
Cualquier afección causada por falla en el desarrollo correcto de la columna vertebral o del esqueleto torácico durante el período prenatal.

LB73.0	Disrafismo espinal oculto
Inclusiones:	criptomerorraquisquisis
espina bífida oculta
Exclusiones:	Espina bífida abierta (LA02.1)
Espina bífida quística (LA02.0)
Meningocele (espinal) (LA02)

LB73.1	Anomalías estructurales del desarrollo prenatal de la pared torácica
Cualquier afección causada porque la pared torácica no se desarrolló correctamente durante el período prenatal.

LB73.10	Síndrome de Poland
Síndrome caracterizado por ausencia o hipoplasia unilateral del músculo pectoral mayor (generalmente con implicación de su porción esternocostal) y anomalías en grado variable de la mano ipsilateral (p. ej., simbraquidactilia).

LB73.11	Costilla bífida

LB73.12	Costilla accesoria
Afección causada por un fallo de las costillas para desarrollarse correctamente durante el período prenatal. Se caracteriza por una costilla supernumeraria originada de una vértebra cervical o lumbar. Puede cursar con síndrome de la abertura torácica superior, o puede ser asintomática.

LB73.13	Anomalías estructurales del desarrollo del esternón
Cualquier afección causada porque el esternón no se desarrolló correctamente durante el período prenatal.

LB73.1Y	Otro(a)(s) anomalías estructurales del desarrollo prenatal de la pared torácica especificado(a)(s)

LB73.1Z	Anomalías estructurales del desarrollo prenatal de la pared torácica, sin especificación

LB73.2	Anomalías estructurales del desarrollo de la columna vertebral
Cualquier condición causada porque la columna vertebral no se desarrolló correctamente durante el período prenatal.

LB73.20	Anomalía de Klippel-Feil
Síndrome caracterizado por segmentación inadecuada de los segmentos cervicales, que da como resultado la fusión congénita de las vértebras cervicales.
Inclusiones:	síndrome de fusión cervical

LB73.21	Occipitalización del atlas
Afección causada por un fallo del atlas y del occipital para desarrollarse correctamente durante el período prenatal. Se caracteriza por fusión del atlas a la base del occipucio. Puede cursar con cefalea, rigidez suboccipital, limitación del movimiento o mareos. El diagnóstico de confirmación es por observación de la fusión en una prueba de imagen

LB73.22	Inestabilidad o subluxación atlantoaxoidea
Anomalía ósea o ligamentosa de la porción superior de la columna vertebral caracterizada por movilidad excesiva de la unión entre las vértebras C1 (atlas) y C2 (axis). Puede cursar con dificultad para la rotación del cuello o alteraciones neurológicas, o puede ser asintomática.

LB73.23	Aplasia o hipoplasia de la apófisis odontoides del axis

LB73.24	Anomalías de segmentación de las vértebras
Cualquier afección causada porque las vértebras no se desarrollaron correctamente durante el período prenatal. Se caracterizan por un número anormal de vértebras totalmente desarrolladas. El diagnóstico de confirmación es por comprobación de las vértebras ausentes o mal formadas en una prueba de imagen.

LB73.25	Escoliosis congénita por malformación ósea congénita
Malformación de las costillas o de la columna vertebral que ocasiona una curvatura anormal de la columna vertebral.

LB73.26	Sacralización de la última vértebra lumbar

LB73.27	Lumbarización de la primera vértebra sacra.

LB73.28	Agenesia o hipoplasia del sacro

LB73.29	Apéndice caudal
Anomalía congénita causada por el desarrollo de una malformación en la parte inferior de la espalda durante el período prenatal. Se caracteriza por una protrusión cutánea por encima de las nalgas. Puede asociarse a disrafia espinal oculta.
Exclusiones:	Secuencia de regresión caudal (LD2F.1)

LB73.2A	Espondilolistesis congénita
Afección causada por una malformación vertebral que permite que una vértebra se deslice hacia delante sobre la situada por debajo (o el sacro, en el caso de la quinta vértebra lumbar). Puede cursar con lumbalgia, o puede ser asintomática.
Exclusiones:	espondilólisis adquirida (FA81)
espondilosistesis adquirida (FA84)

LB73.2Y	Otro(a)(s) anomalías estructurales del desarrollo de la columna vertebral especificado(a)(s)

LB73.2Z	Anomalías estructurales del desarrollo de la columna vertebral, sin especificación

LB73.Y	Otro(a)(s) anomalías del desarrollo estructural de la columna vertebral o del esqueleto torácico especificado(a)(s)

LB73.Z	Anomalías del desarrollo estructural de la columna vertebral o del esqueleto torácico, sin especificación

  LB74  	Anomalías estructurales del desarrollo prenatal de la cintura pélvica
Cualquier afección causada porque la cintura pélvica no se desarrolló correctamente durante el período prenatal.
Exclusiones:	Chasquido de la cadera (ME80)

LB74.0	Displasia congénita de la cadera
Afección causada por un fallo de la cadera para desarrollarse correctamente durante el período prenatal. Se caracteriza por deslizamiento de la cabeza femoral en el acetábulo. Puede cursar con rotación del muslo hacia fuera, limitación del movimiento en un lado del cuerpo, acortamiento de una extremidad inferior, pliegues desiguales de la piel en el muslo o las nalgas, dificultades para caminar, o redondeo hacia dentro de la parte inferior de la espalda.

LB74.1	Subluxación congénita de la cadera

LB74.2	Cadera inestable
Afección causada por un fallo de la articulación de la cadera para desarrollarse correctamente durante el periodo prenatal. Se caracteriza por laxitud de la articulación coxofemoral. Puede cursar con luxación, inestabilidad intraoperatoria multidireccional, insuficiencia de abductores o discapacidad neuromuscular.

LB74.3	Coxa vara congénita
Afección causada por un fallo de la articulación de la cadera para desarrollarse correctamente durante el período prenatal. Se caracteriza por disminución del ángulo de inclinación del cuello femoral. Puede cursar con acortamiento de la extremidad inferior o cojera.

LB74.4	Coxa valga congénita
Afección causada por un fallo de la articulación de la cadera para desarrollarse correctamente durante el período prenatal. Se caracteriza por aumento del ángulo de inclinación del cuello femoral.

LB74.5	Sínfisis púbica ensanchada

LB74.Y	Otro(a)(s) anomalías estructurales del desarrollo prenatal de la cintura pélvica especificado(a)(s)

LB74.Z	Anomalías estructurales del desarrollo prenatal de la cintura pélvica, sin especificación

  LB75  	Braquidactilia
Término general para los dedos desproporcionadamente cortos, ya sea en las manos o los pies. Forma parte del grupo de las malformaciones de las extremidades que se caracterizan por disostosis ósea. Los diversos tipos de braquidactilia aislada son infrecuentes, a excepción de los tipos A3 y D.

LB75.0	Braquidactilia de la mano
Afección causada por un fallo de los dedos de la mano para desarrollarse correctamente durante el período prenatal. Se caracteriza por dedos de la mano de longitud inferior a la normal.

LB75.1	Braquidactilia del pie
Afección causada por un fallo de los dedos del pie para desarrollarse correctamente durante el período prenatal. Se caracteriza por dedos del pie de longitud inferior a la normal.

LB75.2	Simbraquidactilia de manos o pies
Afección causada por un fallo de los dedos para desarrollarse correctamente durante el período prenatal. Se caracteriza por dedos cortos, que pueden estar unidos por membranas. Puede cursar también con ausencia de dedos, metacarpianos cortos o secciones cortas de una extremidad.

LB75.Y	Otro(a)(s) braquidactilia especificado(a)(s)

LB75.Z	Braquidactilia, sin especificación

  LB76  	Pulgar trifalángico
Afección causada por un fallo del pulgar para desarrollarse correctamente durante el período prenatal. Se caracteriza por pulgar más largo de lo normal, con tres falanges en lugar de dos. Los pulgares trifalángicos aislados pueden asociarse a anomalías genéticas en la región 7q36.

  LB77  	Hiperfalangia

  LB78  	Polidactilia
Cualquier afección causada por el desarrollo de dedos supernumerarios durante el período prenatal.

LB78.0	Polidactilia del pulgar
Afección causada por el desarrollo de pulgares supernumerarios durante el período prenatal.

LB78.1	Polisindactilia
Forma de polidactilia preaxial de la mano que se caracteriza por la presencia de un pulgar con el grado más leve de duplicación, ancho, bífido o con falange distal con desviación radial. Ocasionalmente está presente sindactilia de diverso grado de los dedos tercero y cuarto. Se distinguen dos formas: unilateral y bilateral.

LB78.2	Polidactilia postaxial de la mano
Afección causada por el desarrollo de dedos de la mano supernumerarios durante el período prenatal. Se caracteriza por duplicación del quinto dedo.

LB78.3	Polidactilia del pie
Cualquier condición causada por el desarrollo de los dedos supernumerarios del pie durante el período prenatal.

LB78.Y	Otro(a)(s) polidactilia especificado(a)(s)

LB78.Z	Polidactilia, sin especificación

  LB79  	Sindactilia
Afección causada por un fallo de la necrosis interdigital longitudinal que normalmente separa los dedos durante el período prenatal. Se caracteriza por la presencia de dos o más dedos fusionados entre sí.
Codificado en otra parte:	Polisindactilia (LB78.1)

LB79.0	Dedos de la mano fusionados
Inclusiones:	sindactilia compleja de la mano con sinostosis

LB79.1	Membrana interdigital de la mano
Afección causada por un fallo de la necrosis interdigital longitudinal que normalmente separa los dedos de la mano durante el período prenatal. Se caracteriza por la presencia de dos o más dedos fusionados entre sí.
Inclusiones:	sindactilia simple de la mano sin sinostosis

LB79.2	Dedos del pie fusionados
Inclusiones:	sindactilia compleja del pie con sinostosis

LB79.3	Membrana interdigital del pie
Afección causada por un fallo de la necrosis interdigital longitudinal que normalmente separa los dedos del pie durante el período prenatal. Se caracteriza por la presencia de dos o más dedos fusionados entre sí.
Inclusiones:	sindactilia simple del pie sin sinostosis

LB79.Y	Otro(a)(s) sindactilia especificado(a)(s)

LB79.Z	Sindactilia, sin especificación

Deformidades congénitas de los dedos (BlockL3‑LB8)
  LB80  	Deformidades congénitas de los dedos de la mano
Cualquier afección causada por un fallo de los dedos de la mano para desarrollarse correctamente durante el período prenatal.
Inclusiones:	deformidades congénitas de la mano

LB80.0	Clinodactilia de la mano
Afección causada por un fallo del quinto dedo de la mano para desarrollarse correctamente durante el período prenatal. Se caracteriza por inclinación del quinto dedo de la mano hacia el cuarto.

LB80.2	Desviación radial de dedos de la mano

LB80.Y	Otro(a)(s) deformidades congénitas de los dedos de la mano especificado(a)(s)

  LB81  	Deformidades congénitas de los dedos del pie
Codificado en otra parte:	Dedo en martillo congénito del pie (LB98.5)

LB81.0	Clinodactilia del pie

LB81.Y	Otro(a)(s) deformidades congénitas de los dedos del pie especificado(a)(s)

  LB8Z  	Deformidades congénitas de los dedos, sin especificación

  LB90  	Anomalías articulares congénitas
Cualquier afección del esqueleto causada por un fallo de las articulaciones para desarrollarse correctamente durante el período prenatal.

LB90.0	Sinostosis húmero-radio-cubital
Afección causada por un fallo de los huesos de la extremidad superior para desarrollarse correctamente durante el período prenatal. Se caracteriza por fusión directa del húmero con los huesos cubital y radial del antebrazo, y la consiguiente incapacidad para enderezar la articulación del codo. Puede asociarse a embriopatía por talidomida. El diagnóstico de confirmación es por observación de la fusión humerorradiocubital en una prueba de imagen.

LB90.1	Sinostosis húmero radial

LB90.2	Sinostosis húmero cubital
Afección causada por un fallo de los huesos de la extremidad superior para desarrollarse correctamente durante el período prenatal. Se caracteriza por fusión directa del húmero con el hueso cubital del antebrazo, y la consiguiente incapacidad para enderezar la articulación del codo. El diagnóstico de confirmación es por observación de la fusión humerocubital en una prueba de imagen.

LB90.3	Sinostosis radio cubital
Afección causada por un fallo de los huesos del antebrazo para desarrollarse correctamente durante el período prenatal. Se caracteriza por fusión directa del radio y el cúbito, con la consiguiente limitación del movimiento de rotación del antebrazo. El diagnóstico de confirmación es por observación de la fusión radiocubital en una prueba de imagen.

LB90.4	Deformidad de Madelung
Anomalía predominantemente bilateral de la muñeca que se caracteriza por radios acortados y arqueados, y cúbitos largos, que conduce a subluxación dorsal de la porción distal del cúbito y movilidad limitada de la muñeca y del codo.

LB90.5	Hipocratismo digital congénito
El hipocratismo digital congénito aislado es una genodermatosis infrecuente caracterizada por aumento de tamaño del segmento terminal de los dedos de las manos y los pies, con uñas engrosadas sin ninguna otra anomalía.

LB90.6	Sinostosis tibio peronea

LB90.7	Codo valgo

LB90.8	Codo varo

LB90.Y	Otro(a)(s) anomalías articulares congénitas especificado(a)(s)

LB90.Z	Anomalías articulares congénitas, sin especificación

  LB91  	Luxación congénita del hombro

  LB92  	Luxación congénita del codo

  LB93  	Luxación congénita de la rodilla
Condición caracterizada por la hiperextensión de la articulación de la rodilla.

LB93.0	Rodilla recurvada congénita

LB93.1	Rodilla flexionada congénita

LB93.Y	Otro(a)(s) luxación congénita de la rodilla especificado(a)(s)

LB93.Z	Luxación congénita de la rodilla, sin especificación

  LB94  	Luxación congénita de la rótula

  LB95  	Aplasia o hipoplasia de rótula
Afección genética extremadamente infrecuente caracterizada por ausencia congénita o reducción marcada de la rótula. Puede cursar con malestar o marcha anormal. El diagnóstico de confirmación es por comprobación de la rótula reducida o ausente en una prueba de imagen.

  LB96  	Curvatura congénita de huesos largos
Afección congénita caracterizada por deformidad angular simétrica o asimétrica y acortamiento de los huesos largos; especialmente, el fémur, la tibia o el cúbito.

LB96.0	Curvatura congénita del fémur
Afección causada por un fallo del fémur para desarrollarse correctamente durante el período prenatal. Se caracteriza por angulación anormal del fémur. El diagnóstico de confirmación es por observación de la curvatura femoral en una prueba de imagen.

LB96.1	Curvatura congénita de la tibia
Afección causada por un fallo de la tibia para desarrollarse correctamente durante el período prenatal. Se caracteriza por angulación anormal de la tibia. El diagnóstico de confirmación es por observación de la curvatura tibial en una prueba de imagen.

LB96.Y	Otro(a)(s) curvatura congénita de huesos largos especificado(a)(s)

LB96.Z	Curvatura congénita de huesos largos, sin especificación

  LB97  	Crecimiento excesivo de las extremidades
Extremidades desproporcionadamente largas o asimétricas.
Exclusiones:	Hemihipertrofia (LD2C)

LB97.0	Macrodactilia de la mano
Afección causada por un fallo de los dedos de la mano para desarrollarse correctamente durante el período prenatal. Se caracteriza por crecimiento excesivo de huesos y partes blandas, que da como resultado dedos mayores de lo normal. Puede ser asintomática.

LB97.1	Macrodactilia de dedos del pie

LB97.2	Hipertrofia de extremidad superior

LB97.3	Hipertrofia de extremidad inferior

LB97.Y	Otro(a)(s) crecimiento excesivo de las extremidades especificado(a)(s)

LB97.Z	Crecimiento excesivo de las extremidades, sin especificación

  LB98  	Deformidades congénitas de los pies
Cualquier afección causada por una malformación del pie durante el período prenatal.

LB98.0	Deformidades congénitas del pie en varo
Cualquier afección causada por un fallo de los huesos del pie para desarrollarse correctamente durante el período prenatal. Se caracterizan por torsión de partes del pie hacia dentro (esto es, hacia la línea media del cuerpo).

LB98.00	Pie equinovaro
Afección caracterizada por un pie fijado en aducción, supinación y varo. Puede deberse a una posición intrauterina, a una mutación genética o ser idiopática.

LB98.01	Pie calcaneovaro

LB98.02	Metatarso varo
Afección caracterizada por rotación medial de los huesos cuneiformes en la articulación mediotarsiana, con desviación medial asociada de los metatarsianos, lo cual ocasiona aducción y supinación del antepié.

LB98.0Y	Otro(a)(s) deformidades congénitas del pie en varo especificado(a)(s)

LB98.0Z	Deformidades congénitas del pie en varo, sin especificación

LB98.1	pie plano congénito
Cualquier afección causada por un fallo del pie para desarrollarse correctamente durante el período prenatal. Se caracterizan por una deformidad con pie plano rígido grave.
Inclusiones:	pie plano congénito [possible translation]

LB98.2	Deformidades congénitas del pie en valgo
Cualquier afección causada por un fallo de los huesos del pie para desarrollarse correctamente durante el período prenatal. Se caracterizan por torsión de partes del pie hacia fuera (con respecto a la línea media del cuerpo).

LB98.20	Hallux valgus congénito
Afección causada por un fallo del dedo gordo para desarrollarse correctamente durante el período prenatal. Se caracteriza por inclinación medial del dedo gordo con respecto a la articulación metatarsofalángica.

LB98.21	Metatarso valgo
Afección causada por un fallo de los huesos del pie para desarrollarse correctamente durante el período prenatal. Se caracteriza por rotación de la parte anterior del pie hacia fuera con respecto a la línea media del cuerpo.

LB98.22	Pie calcaneovalgo
Afección causada por rigidez de los músculos del pie debido a reposo del pie en una posición levantada durante el período prenatal. Se caracteriza por un pie vuelto hacia arriba, hacia la tibia.

LB98.2Y	Otro(a)(s) deformidades congénitas del pie en valgo especificado(a)(s)

LB98.2Z	Deformidades congénitas del pie en valgo, sin especificación

LB98.3	Pie cavo congénito
Anomalía congénita caracterizada por un arco plantar elevado, que no se aplana con el peso.

LB98.4	Astrágalo vertical congénito
El astrágalo vertical congénito aislado es una deformidad infrecuente del pie reconocible al nacer por luxación de la articulación astragalonavicular, que ocasiona una característica orientación casi vertical del astrágalo en la imagen radiográfica.

LB98.5	Dedo en martillo congénito del pie
Anomalía congénita caracterizada por inclinación de un dedo del pie hacia abajo.

LB98.Y	Otro(a)(s) deformidades congénitas de los pies especificado(a)(s)

LB98.Z	Deformidades congénitas de los pies, sin especificación

  LB99  	Defectos por reducción de la extremidad superior
Cualquier afección causada por un fallo de una de las extremidades superiores para desarrollarse correctamente durante el período prenatal. Se caracterizan por ausencia o reducción del tamaño de la extremidad superior.

LB99.0	Amelia de la extremidad superior
Afección causada por el fallo de la extremidad superior para desarrollarse durante el período prenatal. Se caracteriza por ausencia de la extremidad superior.

LB99.1	Agenesia o hipoplasia del húmero

LB99.2	Hemimelia radial
Deficiencia longitudinal congénita del radio (hueso del antebrazo), caracterizada por ausencia parcial o total del radio.
Inclusiones:	Mano zamba radial

LB99.3	Hemimelia cubital
Deficiencia ósea congénita del antebrazo caracterizada por ausencia completa o parcial del cúbito.

LB99.4	Ausencia congénita del brazo o del antebrazo con mano presente
Afección causada por un fallo del brazo y del antebrazo para desarrollarse durante el período prenatal, pero con la mano presente. Se caracteriza por conexión directa de la mano al hombro.

LB99.5	Ausencia congénita del antebrazo y de la mano
Afección causada por un fallo del antebrazo y de la mano para desarrollarse durante el período prenatal.

LB99.6	Aquiria
Afección causada por el fallo de una o ambas manos para desarrollarse durante el período prenatal.

LB99.7	Adactilia de la mano
Afección causada por un fallo de los dedos de la mano para desarrollarse correctamente durante el período prenatal. Se caracteriza por la ausencia de dedos en la mano.

LB99.8	Mano hendida
Afección causada por una malformación de la mano durante el período prenatal. Se caracteriza por una profunda fisura mediana de la mano debida a la ausencia de los rayos centrales.

LB99.Y	Otro(a)(s) defectos por reducción de la extremidad superior especificado(a)(s)

LB99.Z	Defectos por reducción de la extremidad superior, sin especificación

  LB9A  	Defectos por reducción de la extremidad inferior
Cualquier afección causada por un fallo de la extremidad inferior para desarrollarse correctamente durante el período prenatal. Se caracterizan por ausencia o reducción del tamaño de la extremidad inferior.

LB9A.0	Amelia de la extremidad inferior

LB9A.1	Hemimelia de la tibia
Anomalía congénita infrecuente caracterizada por deficiencia de la tibia con un peroné relativamente intacto.

LB9A.2	Hemimelia del peroné
Deficiencia longitudinal congénita de la pierna caracterizada por ausencia completa o parcial del peroné.

LB9A.3	Ausencia congénita del muslo o de la pierna, con pie presente
Cualquier afección causada por un fallo del muslo o de la pierna para desarrollarse durante el período prenatal. Se caracterizan por la conexión directa del pie a la cadera.

LB9A.4	Apodia
Afección causada por un fallo del pie para desarrollarse durante el período prenatal.

LB9A.5	Adactilia del pie
Afección causada por un fallo de los dedos del pie para desarrollarse correctamente durante el período prenatal. Se caracteriza por la ausencia de dedos en el pie.

LB9A.6	Pie hendido
Afección causada por una malformación del pie durante el período prenatal. Se caracteriza por una profunda fisura mediana del pie debida a la ausencia de los rayos centrales.

LB9A.7	Ausencia congénita de la pierna y del pie
Cualquier afección causada por un fallo de la pierna y del pie para desarrollarse durante el período prenatal.

LB9A.8	Agenesia o hipoplasia femoral
Malformación infrecuente de gravedad variable que puede ir desde una hipoplasia leve hasta la ausencia completa del fémur.

LB9A.Y	Otro(a)(s) defectos por reducción de la extremidad inferior especificado(a)(s)

LB9A.Z	Defectos por reducción de la extremidad inferior, sin especificación

  LB9B  	Defectos por reducción de las extremidades superiores e inferiores

  LB9Y  	Otro(a)(s) anomalías estructurales del desarrollo prenatal del esqueleto especificado(a)(s)

  LB9Z  	Anomalías estructurales del desarrollo prenatal del esqueleto, sin especificación

Anomalías estructurales del desarrollo prenatal de la piel (BlockL2‑LC0)
Cualquier afección causada porque la piel no se desarrolló correctamente durante el período prenatal.
Exclusiones:	Porfiria eritropoyética congénita (5C58.12)
Acrodermatitis enteropática (5C64.20)
quiste o seno pilonidal (EG63)
Hamartomas congénitos de la epidermis y los apéndices epidérmicos (BlockL3‑LC0)
Malformaciones hamartomatosas complejas (queratinocíticas, pilosebáceas, ecrinas, apocrinas y otras) de la piel.
  LC00  	Hamartoma epidérmico queratinocítico
Malformación epidérmica hamartomatosa congénita formada por queratinocitos. Se atribuye posiblemente a una mutación somática: las mutaciones embrionarias tempranas pueden originar extensos nevos sistematizados, si bien normalmente los nevos epidérmicos consisten en placas verrugosas o papilomatosas lineales. En el examen histológico presentan papilomatosis y acantosis.
Codificado en otra parte:	Poroqueratosis lineal (ED52)

LC00.0	Nevo epidérmico

LC00.Y	Otro(a)(s) hamartoma epidérmico queratinocítico especificado(a)(s)

  LC01  	Hamartoma pilosebáceo
Malformación hamartomatosa que implica elementos originados a partir del folículo pilosebáceo desarrollo.

  LC02  	Hamartoma epidérmico complejo
Malformación hamartomatosa formada por elementos que derivan de diversos componentes de la epidermis y anejos epidérmicos en desarrollo.

  LC0Y  	Otro(a)(s) hamartomas congénitos de la epidermis y los apéndices epidérmicos especificado(a)(s)

Anomalías del desarrollo de la pigmentación cutánea (BlockL3‑LC1)
Malformaciones cutáneas hamartomatosas formadas por melanocitos, como los nevos pigmentados congénitos.
Codificado en otra parte:	Nevo melanocítico congénito (2F20.2)
Manchas múltiples café con leche de tipo familiar (EC23.0)
  LC10  	Melanocitosis dérmica
Presencia de melanocitos funcionales en la dermis al nacer. Lo más frecuente es que se deba a una migración incompleta de los melanocitos hacia la epidermis, como sucede en la melanocitosis dérmica lumbosacra («mancha mongólica»). Con menos frecuencia se debe a una proliferación hamartomatosa circunscrita de melanocitos en la dermis (p. ej., nevo de Ota).
Codificado en otra parte:	Facomatosis cesioflammea (LD2D.Y)
Facomatosis cesiomarmorata (LD2D.Y)

  LC1Y  	Otro(a)(s) anomalías del desarrollo de la pigmentación cutánea especificado(a)(s)

Hamartomas derivados del tejido conjuntivo dérmico (BlockL3‑LC2)
Malformaciones hamartomatosas de colágeno y elastina dérmicos.
  LC20  	Hamartoma de tejido conjuntivo
Inclusiones:	nevo de tejido conjuntivo

  LC2Y  	Otro(a)(s) hamartomas derivados del tejido conjuntivo dérmico especificado(a)(s)

Defectos del desarrollo del pelo o las uñas (BlockL3‑LC3)
  LC30  	Defectos del desarrollo o del crecimiento del pelo

  LC31  	Defectos del desarrollo del aparato ungueal
Malformaciones congénitas del aparato ungueal.
Inclusiones:	anomalías congénitas de las uñas

  LC40  	Quiste dermoide
Codificado en otra parte:	Quiste dermoide del párpado (2F36.4)

Anomalías del desarrollo de la vasculatura cutánea (BlockL3‑LC5)
Malformaciones vasculares congénitas que afectan la piel.
  LC50  	Malformaciones vasculares capilares del desarrollo de la piel
Codificado en otra parte:	Facomatosis pigmentovascular (LD2D.Y)

LC50.0	Mancha salmón
Anomalía frecuente de la piel de los recién nacidos, caracterizada por zonas localizadas planas de dilatación capilar, de color rosa intenso, que aparecen sobre todo en la nuca, el occipucio, los párpados superiores, el labio superior y el puente de la nariz. Estas manchas desaparecen del todo hacia los 2 años de edad.

LC50.1	Nevo flámeo
Zona telangiectásica macular de la piel que está presente al nacer y no involuciona de forma espontánea. Los nevos flámeos pueden ser localizados o extensos, y con frecuencia se asocian a un trastorno subyacente.
Codificado en otra parte:	Síndrome de Sturge-Weber (LD23)

LC50.Y	Otro(a)(s) malformaciones vasculares capilares del desarrollo de la piel especificado(a)(s)

  LC51  	Anomalías del desarrollo de las venas cutáneas
Ciertos síndromes genéticamente determinados que se presentan con anomalías venosas en la piel.

  LC52  	Malformaciones vasculares complejas o combinadas del desarrollo que afectan la piel
Codificado en otra parte:	Síndrome angioosteohipertrófico (LD26.60)
Síndrome de Cobb (LA90.3Y)
Síndrome de Maffucci (LD2F.1Y)

  LC5Y  	Otro(a)(s) anomalías del desarrollo de la vasculatura cutánea especificado(a)(s)

  LC5Z  	Anomalías del desarrollo de la vasculatura cutánea, sin especificación

Anomalías congénitas del desarrollo de la piel (BlockL3‑LC6)
Codificado en otra parte:	Hipoplasia dérmica focal (LD27.0Y)
Síndrome de Beckwith-Wiedemann (LD2C)
  LC60  	Aplasia cutánea congénita
Ausencia congénita de piel. La forma más frecuente consiste en un defecto limitado al cuero cabelludo. Puede asociarse también a diversos síndromes genéticos.

  LC7Y  	Otro(a)(s) anomalías estructurales del desarrollo prenatal de la piel especificado(a)(s)

  LC7Z  	Anomalías estructurales del desarrollo prenatal de la piel, sin especificación

Anomalías estructurales del desarrollo de las glándulas suprarrenales (BlockL2‑LC8)
Malformación establecida antes del nacimiento de una estructura anatómica de las glándulas suprarrenales.
Exclusiones:	Hiperplasia suprarrenal congénita (5A71.01)
  LC80  	Hipoplasia suprarrenal congénita
Codificado en otra parte:	Insuficiencia corticosuprarrenal congénita (5A74.Y)

  LC8Y  	Otro(a)(s) anomalías estructurales del desarrollo de las glándulas suprarrenales especificado(a)(s)

  LC8Z  	Anomalías estructurales del desarrollo de las glándulas suprarrenales, sin especificación

  LD0Y  	Otro(a)(s) anomalías estructurales del desarrollo prenatal que afectan principalmente a un aparato o sistema corporal especificado(a)(s)

  LD0Z  	Anomalías estructurales del desarrollo prenatal que afectan principalmente a un aparato o sistema corporal, sin especificación

Anomalías o síndromes múltiples del desarrollo prenatal (BlockL1‑LD2)
Anomalías complejas del desarrollo prenatal, que implican a más de un aparato o sistema corporal.
  LD20  	Síndromes con anomalías del sistema nervioso central como característica destacada
Exclusiones:	síndrome de Meckel (LD2F.13)

LD20.0	Síndromes con anomalías cerebelosas como característica destacada
Codificado en otra parte:	Gangliocitoma displásico del cerebelo (2A00.21)

LD20.00	Síndrome de Joubert
Síndrome genético malformativo mesencéfalo-rombencefálico caracterizado por malformación congénita del tronco encefálico y agenesia o hipoplasia del vermis cerebeloso, que cursa con patrón respiratorio anormal, nistagmo, hipotonía, ataxia y retraso en el desarrollo motor.
Codificado en otra parte:	Síndrome oral-facial-digital tipo 6 (LD25.00)

LD20.01	Hipoplasia pontocerebelosa
Grupo heterogéneo infrecuente de enfermedades caracterizadas por hipoplasia y atrofia o neurodegeneración precoz del cerebelo y de la protuberancia. Se han descrito ocho subtipos numerados del 1 al 8, por lo general heredados de forma autosómica recesiva.

LD20.0Y	Otro(a)(s) síndromes con anomalías cerebelosas como característica destacada especificado(a)(s)

LD20.0Z	Síndromes con anomalías cerebelosas como característica destacada, sin especificación

LD20.1	Síndromes con lisencefalia como característica destacada
El término «lisencefalia» abarca un grupo de malformaciones infrecuentes que comparten como característica común anomalías en el aspecto de las circunvoluciones cerebrales (con simplificación o ausencia de los pliegues) asociadas a organización anormal de las capas corticales como resultado de defectos de la migración neuronal durante la embriogénesis. Los niños con lisencefalia tienen problemas para mamar y deglutir, anomalías del tono muscular (hipotonía temprana y posteriormente hipertonía de las extremidades), convulsiones (sobre todo, espasmos infantiles) y retraso psicomotor grave. Se distinguen dos grandes grupos: la lisencefalia clásica (y sus variantes) y la lisencefalia en empedrado.
Inclusiones:	Agiria
Paquigiria

LD20.2	Síndromes con microcefalia como característica destacada
Síndromes del desarrollo prenatal en los que la cabeza de tamaño anormalmente pequeño constituye una característica destacada.

LD20.3	Síndromes con holoprosencefalia como característica destacada
Cualquier síndrome causado por un fallo del prosencéfalo para dividirse en dos durante el período prenatal. Pueden cursar con hipotelorismo ocular, ciclopía, puente nasal plano, incisivo central maxilar único, microcefalia y fisuras labial y palatina.
Codificado en otra parte:	Arrinencefalia (LA05.4)

LD20.4	Síndromes con calcificaciones cerebrales como característica principal
Grupo de síndromes familiares raros que se caracterizan por una calcificación anormal del tejido cerebral y que por lo general se manifiesta por primera vez en la vida adulta con cualquiera de una amplia gama de trastornos neuropsiquiátricos.

LD20.Y	Otro(a)(s) síndromes con anomalías del sistema nervioso central como característica destacada especificado(a)(s)

LD20.Z	Síndromes con anomalías del sistema nervioso central como característica destacada, sin especificación

  LD21  	Síndromes con anomalías oculares como característica destacada
Cualquier síndrome causado porque uno o ambos ojos no se desarrollaron correctamente durante el período prenatal.
Exclusiones:	Displasia opticoseptal (5A61.0)
Síndrome de ojo de gato (LD41.P)
Síndrome de Aicardi (LD20)
Síndrome papilorrenal (LA13.7)
Síndrome WAGR (LD2A)

LD21.0	Síndrome con microftalmos como característica destacada
Cualquier síndrome en el que los ojos de tamaño anormalmente pequeño constituyan un componente destacado.

LD21.Y	Otro(a)(s) síndromes con anomalías oculares como característica destacada especificado(a)(s)

LD21.Z	Síndromes con anomalías oculares como característica destacada, sin especificación

  LD22  	Síndromes con anomalías dentales como característica destacada
Codificado en otra parte:	Amelogénesis imperfecta (LA30.6)
Displasia de la dentina (LA30.7)
Dentinogénesis imperfecta (LA30.8)

  LD23  	Síndromes con anomalías vasculares como característica destacada
Codificado en otra parte:	Síndrome angioosteohipertrófico (LD26.60)
Linfedema primario (BD93.0)
Cutis marmorata telangiectásica congénita (LC52)

  LD24  	Síndromes con anomalías esqueléticas como característica destacada
Codificado en otra parte:	Heteroplasia ósea progresiva (FB31.0)
Fibrodisplasia osificante progresiva (FB31.1)
Síndromes de osteólisis (FB86.2)
Calcificación u osificación de los músculos de origen genético (FB31.Y)

LD24.0	Síndromes con micromelia
Síndromes en los que las extremidades anormalmente cortas constituyen una característica destacada.

LD24.00	Acondroplasia
Forma más frecuente de condrodisplasia, constituye un tipo de enanismo caracterizado por extremidades cortas, hiperlordosis, manos cortas y macrocefalia con frente alta y nariz en silla de montar, con desarrollo intelectual normal.

LD24.01	Hipocondroplasia
Displasia esquelética caracterizada por estatura baja desproporcionada, ligera lordosis lumbar y extensión limitada de la articulación del codo.

LD24.02	Displasia tanatofórica
Trastorno esquelético grave que es letal en el período neonatal. Se distinguen dos subtipos: la displasia tanatofórica de tipo 1 (DT1), que se caracteriza por micromelia con fémures arqueados y, a veces, deformidad del cráneo en hoja de trébol en grado variable; y la de tipo 2 (DT2), caracterizada por micromelia con fémures rectos y deformidad craneal en hoja de trébol moderada o grave.

LD24.03	Displasia diastrófica
Trastorno hereditario autosómico recesivo infrecuente caracterizado por estatura baja con extremidades cortas (la estatura adulta final es de 120 ± 10 cm) y malformaciones articulares que conducen a contracturas articulares múltiples (principalmente en los hombros, codos, articulaciones interfalángicas y caderas).

LD24.04	Condrodisplasia punteada

LD24.0Y	Otro(a)(s) síndromes con micromelia especificado(a)(s)

LD24.0Z	Síndromes con micromelia, sin especificación

LD24.1	Osteopatías con aumento de la densidad ósea
Codificado en otra parte:	Picnodisostosis (5C56.Y)
Síndrome de Buschke-Ollendorff (EC4Y)

LD24.10	Osteopetrosis
Término descriptivo para un grupo de trastornos hereditarios infrecuentes del esqueleto caracterizados por aumento de la densidad ósea en las radiografías. Los distintos cuadros osteopetrósicos varían mucho en cuanto a presentación y gravedad, desde los de inicio neonatal con complicaciones potencialmente mortales como la insuficiencia medular (p. ej., en la osteopetrosis autosómica recesiva clásica o «maligna») hasta el simple hallazgo casual de la osteopetrosis en una radiografía (p. ej., osteopoiquilosis).
Codificado en otra parte:	Displasia ectodérmica anhidrótica, inmunodeficiencia, osteopetrosis y linfedema (LD27.0Y)
Osteopetrosis e hipogammaglobulinemia (4A01.0Y)

LD24.11	Osteopoiquilosis

LD24.1Y	Otro(a)(s) osteopatías con aumento de la densidad ósea especificado(a)(s)

LD24.1Z	Osteopatías con aumento de la densidad ósea, sin especificación

LD24.2	Osteopatías con desarrollo desorganizado de componentes esqueléticos
Codificado en otra parte:	Osteogénesis imperfecta (LD24.K0)
Encondromatosis (2E83.Z)
Piel laxa ligada al cromosoma X (LD28.2)
Síndrome de Maffucci (LD2F.1Y)
Displasia ósea hereditaria (FB80.Y)

LD24.20	Osteocondromas múltiples
Inclusiones:	aclasia diafisaria

LD24.21	Exostosis con anetodermia y braquidactilia de tipo E

LD24.22	Querubismo
Trastorno hereditario fibroóseo benigno de la infancia, limitado a la mitad inferior de la cara, el maxilar superior y especialmente la mandíbula, con hinchazón indolora bilateral de los maxilares (que confiere la llamada facies angelical o de querubín) y asociado a tumores óseos multiquísticos y ojos como mirando al cielo. Los dientes también son anormales en los lugares afectados: son frecuentes la agenesia dental, la ausencia de dentición, el desplazamiento, la reabsorción radicular y las disoclusiones.

LD24.23	Enfermedad de Yunis-Varon
Enfermedad causada por un fallo de múltiples aparatos o sistemas del cuerpo para desarrollarse correctamente durante el período prenatal, debido a una mutación del gen FIG4. Se caracteriza por displasia cleidocraneal, anomalías de los dedos y afectación neurológica grave.

LD24.2Y	Otro(a)(s) osteopatías con desarrollo desorganizado de componentes esqueléticos especificado(a)(s)

LD24.2Z	Osteopatías con desarrollo desorganizado de componentes esqueléticos, sin especificación

LD24.3	Displasia espondiloepifisaria o espondiloepimetafisaria
Grupo heterogéneo de condrodisplasias congénitas que afectan específicamente las epífisis y las vértebras. Su forma más frecuente se caracteriza por tamaño pequeño neonatal, vértebras ovoides y crecimiento general tardío de los huesos, más marcado en las cabezas femorales, con un límite metafisario ligeramente irregular. Se han descrito otras formas clínicas, algunas de las cuales eran dominantes y más o menos graves con lesiones metafisarias, mientras que otras eran recesivas con síndrome nefrótico, linfopenia y trastornos inmunitarios (displasia ósea inmunitaria).

LD24.4	Displasias espondilometafisarias
Grupo heterogéneo de trastornos asociados a alteraciones del crecimiento y de la marcha que se hacen evidentes durante el segundo año de vida. Se caracterizan por platispondilia (vértebras aplanadas) y marcadas lesiones metafisarias en la cadera y la rodilla. Las diferentes formas de displasia espondilometafisaria se distinguen por su localización y la gravedad de afectación de las metáfisis afectadas.

LD24.5	Displasias espondilodisplásicas

LD24.50	Acondrogénesis

LD24.51	Hipocondrogénesis
Anomalía congénita causada por un fallo del sistema esquelético para desarrollarse correctamente durante el período prenatal, debido a una mutación del gen COL2A1. Se caracteriza por cuerpo de tamaño pequeño, miembros cortos, pulmones infradesarrollados, cara plana y ovalada, hipertelorismo, micrognatia, abdomen de gran tamaño y osificación en la columna vertebral y la pelvis. Puede cursar también con fisura del paladar.

LD24.5Y	Otro(a)(s) displasias espondilodisplásicas especificado(a)(s)

LD24.5Z	Displasias espondilodisplásicas, sin especificación

LD24.6	Displasia epifisaria múltiple o seudoacondroplasia

LD24.60	Seudoacondroplasia
Condrodisplasia caracterizada por deficiencia grave del crecimiento y deformidades como piernas arqueadas e hiperlordosis.

LD24.61	Displasias epifisarias múltiples
Grupo heterogéneo de enfermedades caracterizadas por anomalías epifisarias que causan artralgias a una edad temprana, osteocondritis recurrente y artrosis precoz. De expresión variable, se clasifican en seis tipos, numerados del 1 al 6.
Codificado en otra parte:	Síndrome de Wolcott-Rallison (5A13.6)

LD24.6Y	Otro(a)(s) displasia epifisaria múltiple o seudoacondroplasia especificado(a)(s)

LD24.6Z	Displasia epifisaria múltiple o seudoacondroplasia, sin especificación

LD24.7	Displasias metafisarias múltiples
Exclusiones:	Enfermedad de Pyle (LD24.1)
Codificado en otra parte:	Hipoplasia de cartílago y cabello (LD27.0Y)
Disostosis metafisaria - deficiencia intelectual - sordera conductiva (LD2H.Y)

LD24.8	Displasias acromélicas
Codificado en otra parte:	Microesferofaquia o síndrome de Weill-Marchesani (9C61.42)
Síndrome tricorrinofalángico tipos 1 y 3 (LD27.0Y)

LD24.80	Síndrome de Langer-Giedion
Síndrome de anomalía cromosómica caracterizado por asociar déficit intelectual y otras muchas anomalías como piel redundante, exostosis cartilaginosas múltiples, facies característica y epífisis de las falanges en forma de cono.

LD24.8Y	Otro(a)(s) displasias acromélicas especificado(a)(s)

LD24.8Z	Displasias acromélicas, sin especificación

LD24.9	Displasias acromesomélicas
Grupo de trastornos infrecuentes caracterizados por acortamiento de los huesos en los antebrazos, piernas, manos y pies.
Exclusiones:	síndrome de Sensenbrenner (LD27.0)

LD24.A	Displasias mesomélicas o rizomesomélicas

LD24.B	Síndromes de costillas cortas
Exclusiones:	Síndrome oral - facial - digital tipo 4 (LD25.00)
Codificado en otra parte:	Displasia condroectodérmica (LD27.0Y)

LD24.B0	Síndrome de costillas cortas y polidactilia
Grupo de malformaciones óseas caracterizadas por estrechamiento del tórax y polidactilia (por lo general, preaxial). La prevalencia como grupo es desconocida. El grupo es heterogéneo e incluye el síndrome de Jeune y el síndrome de Ellis van Creveld, ninguno de los cuales es letal, y además condrodisplasias letales: Saldino-Noonan (tipo 1), Majewski (tipo 2), Verma-Naumoff (tipo 3) y Beemer-Langer (tipo 4).

LD24.B1	Distrofia torácica asfixiante
La Distrofia torácica asfixiante, también llamada síndrome de Jeune, es una displasia de costillas cortas caracterizada por un tórax estrecho, extremidades cortas y anomalías esqueléticas radiológicas que incluyen el aspecto de "tridente" del acetábulo y cambios metafisarios.

LD24.BY	Otro(a)(s) síndromes de costillas cortas especificado(a)(s)

LD24.BZ	Síndromes de costillas cortas, sin especificación

LD24.C	Displasias con huesos curvos
Grupo de síndromes caracterizados por mala mineralización del cráneo, craneosinostosis, pubis y clavículas hipoplásicos, osteopenia, huesos largos curvos, orejas de implantación baja, hipertelorismo, hipoplasia mediofacial, dentición fetal prematura y micrognatia. Pueden asociarse a mutaciones del gen FGFR2.
Codificado en otra parte:	Displasia campomélica (LD2A.Y)
Osteocondrosis juvenil de la tibia o el peroné (FB82.1)

LD24.D	Displasias con huesos delgados
Grupo de síndromes caracterizados por enanismo, huesos delgados, fracturas múltiples y muerte prenatal o posnatal temprana.
Codificado en otra parte:	Síndrome IMAGe (5A74.Y)

LD24.E	Displasias óseas con luxaciones articulares múltiples
Grupo de síndromes caracterizados por malformaciones del aparato locomotor durante el período prenatal con luxaciones articulares múltiples.

LD24.F	Osificación progresiva de piel, musculatura esquelética, fascias, tendones o ligamentos
Codificado en otra parte:	Heteroplasia ósea progresiva (FB31.0)
Fibrodisplasia osificante progresiva (FB31.1)

LD24.G	Craneosinostosis sindrómicas
Grupo de síndromes causados por fusión prematura de partes del cráneo del bebé y caracterizados por crecimiento craneal compensatorio y desfigurante. Pueden cursar también con cefalea matutina frecuente que empeora, vómitos recurrentes, desproporción cefalocraneal, hipertensión intracraneal, atrofia óptica, ceguera o retraso en el desarrollo.
Exclusiones:	Displasia craneotelencefálica (LD20.1)
síndrome de Sensenbrenner (LD27.0)
síndrome de Shprintzen-Goldberg con craniosinostosis (LD28.0)
Codificado en otra parte:	Displasia cráneofrontonasal (LD25.3)

LD24.G0	Síndrome de Pfeiffer
Forma sindrómica de craneosinostosis asociada a mutaciones en los genes FGFR1 y FGFR2 caracterizada por asociar craneosinostosis (a menudo, pansinostosis), hipoplasia mediofacial grave, pulgares y dedos gordos anchos y desviados, y sindactilia parcial en manos y pies. De forma ocasional puede asociar también hidrocefalia, proptosis ocular grave y anquilosis de los codos.
Exclusiones:	enfermedad de Pfeiffer (1D81.0)

LD24.G1	Enfermedad de Crouzon
Forma de craneosinostosis sindrómica caracterizada por craneosinostosis e hipoplasia facial.

LD24.G2	Síndrome de Apert
Craneosinostosis sindrómica asociada a mutaciones en el gen FGFR2 y caracterizada por cierre prematuro de la sutura coronal e instauración posterior de pansinostosis. Es patognomónica la sindactilia ósea y membranosa de al menos los dedos II-IV en las manos y los pies. Hay elevada incidencia de hipoplasia mediofacial con estenosis orbitaria y facial, fisura del paladar y fusión vertebral. En un 30% de los casos cursa con déficits mentales.

LD24.GY	Otro(a)(s) craneosinostosis sindrómicas especificado(a)(s)

LD24.GZ	Craneosinostosis sindrómicas, sin especificación

LD24.H	Disostosis con afectación vertebral y costal predominante
Cualquier síndrome caracterizado por malformación del aparato locomotor durante el período prenatal con disgenesia de las vértebras y del cartílago intercostal.
Exclusiones:	Disostosis espondilocostal - malformaciones anales y genitourinarias (LD2F.1)

LD24.J	Disostosis rotulianas
Cualquier síndrome caracterizado por malformación de la rótula durante el período prenatal.

LD24.J0	Síndrome de uña y rótula
Onicoosteodisplasia hereditaria caracterizada por displasia ungueal con lúnula triangular, rótulas hipoplásicas o ausentes, exostosis ilíacas («cuernos ilíacos») y codos displásicos.

LD24.JY	Otro(a)(s) disostosis rotulianas especificado(a)(s)

LD24.JZ	Disostosis rotulianas, sin especificación

LD24.K	Enfermedades genéticas del hueso con disminución de la densidad ósea
Codificado en otra parte:	Síndrome de osteogénesis imperfecta de Ehlers-Danlos (LD28.1Y)

LD24.K0	Osteogénesis imperfecta
Grupo heterogéneo de trastornos genéticos caracterizados por aumento de la fragilidad ósea, disminución de la masa ósea y predisposición a las fracturas óseas de gravedad variable. La característica clínica más destacada en todos los tipos de osteogénesis imperfecta es la fragilidad ósea, que se manifiesta por fracturas espontáneas múltiples.
Inclusiones:	fragilidad ósea
osteopsatirosis

LD24.KY	Otro(a)(s) enfermedades genéticas del hueso con disminución de la densidad ósea especificado(a)(s)

LD24.KZ	Enfermedades genéticas del hueso con disminución de la densidad ósea, sin especificación

LD24.Y	Otro(a)(s) síndromes con anomalías esqueléticas como característica destacada especificado(a)(s)

LD24.Z	Síndromes con anomalías esqueléticas como característica destacada, sin especificación

  LD25  	Síndromes con anomalías de la cara o de las extremidades como característica destacada
Exclusiones:	Síndrome Freeman-Sheldon (LD26.4)

LD25.0	Síndrome de anomalías oromandibulares y de extremidades
Síndrome causado por un fallo de la cara y de las extremidades para desarrollarse correctamente durante el período prenatal. Se caracteriza por malformaciones de la lengua, de la mandíbula y de las extremidades.
Exclusiones:	Ectrodactilia - paladar fisurado (LD2F.1)
Ectrodactilia - displasia ectodérmica - labio leporino o paladar hendido (LD27.0)

LD25.00	Síndrome orofaciodigital
Síndrome causado por un fallo de la cabeza y de los dedos para desarrollarse correctamente durante el período prenatal. Puede asociarse con lengua hendida o lobulada, tumores no cancerosos o nódulos de la lengua, anomalías en la forma o el número de dientes, fisura labial o palatina, hiperplasia del frenillo o las encías, hipertelorismo, nariz ancha con puente nasal amplio y plano, sindactilia, braquidactilia, clinodactilia, polidactilia, poliquistosis renal, problemas neurológicos, anomalías óseas, pérdida de visión o defectos cardíacos.

LD25.0Y	Otro(a)(s) síndrome de anomalías oromandibulares y de extremidades especificado(a)(s)

LD25.0Z	Síndrome de anomalías oromandibulares y de extremidades, sin especificación

LD25.1	Síndromes frontootopalatodigitales

LD25.2	Disostosis acrofaciales
Cualquier síndrome causado por un fallo de la cara y de las extremidades para desarrollarse correctamente durante el período prenatal.

LD25.3	Disostosis craneofaciales
Grupo de síndromes causados por un desarrollo anormal del cráneo y de los huesos faciales. Pueden cursar con acrocefalia, exoftalmos, hipertelorismo, estrabismo, nariz en pico de loro o maxilar superior hipoplásico.
La craneosinostosis no sindrómica, la cual es predominantemente esporádica, se clasifica en otra parte.
Exclusiones:	Disóstosis acrofacial tipo Nager (LD25.2)
Disóstosis acrofacial postaxial (LD25.2)
Disóstosis acrofacial tipo Weyers (LD25.2)
Displasia frontometafisaria (LD25.1)
Craneosinostosis (LB70.0)

LD25.Y	Otro(a)(s) síndromes con anomalías de la cara o de las extremidades como característica destacada especificado(a)(s)

LD25.Z	Síndromes con anomalías de la cara o de las extremidades como característica destacada, sin especificación

  LD26  	Síndromes con anomalías de las extremidades como característica destacada

LD26.0	Defectos combinados por reducción de las extremidades superiores e inferiores

LD26.1	Braquidactilias complejas
Grupo de enfermedades causadas por un fallo de los dedos para desarrollarse correctamente durante el período prenatal. Se caracterizan por múltiples dedos de longitud menor de lo normal. Pueden asociarse a mutaciones en el gen GDF5.
Exclusiones:	Síndrome Catel-Manzke (LD2F.1)

LD26.2	Síndromes con duplicación de extremidades, polidactilia, sindactilia o trifalangismo
Grupo de síndromes causados por un fallo de las extremidades para desarrollarse correctamente durante el período prenatal. Se caracterizan por extremidades o dedos supernumerarios, dedos fusionados o falanges supernumerarias.
Exclusiones:	Síndrome Townes-Brocks (LD2F.1)

LD26.3	Síndromes con sinostosis de extremidades

LD26.4	Síndromes de artrogriposis
Grupo de síndromes causados por un fallo del tejido elástico para desarrollarse correctamente durante el período prenatal.
Se caracterizan por la presencia de múltiples contracturas articulares, debidas a sustitución de los tejidos elásticos por tejidos inelásticos, con la consiguiente fijación de la articulación afectada.
Exclusiones:	Artrogriposis por distrofia muscular (8C70)

LD26.40	Síndrome de pterigio múltiple

LD26.41	Artrogriposis múltiple congénita
Grupo muy heterogéneo de afecciones congénitas no progresivas caracterizadas por contracturas articulares múltiples. La principal causa de artrogriposis es la acinesia fetal por anomalías fetales (p. ej., anomalías neurógenas, musculares o del tejido conjuntivo; limitaciones mecánicas al movimiento) o trastornos maternos (p. ej., infecciones, medicamentos, traumatismos, otras enfermedades maternas). La acinesia fetal generalizada también puede conducir a polihidramnios, hipoplasia pulmonar, micrognatia, hipertelorismo ocular y cordón umbilical corto. La falta de movimiento fetal hace que se desarrolle tejido conjuntivo extra alrededor de la articulación, lo cual limita el movimiento y agrava aún más la contractura articular.
Exclusiones:	Artrogriposis múltiple congénita - lisencefalia (LD2F.1)
síndrome COFS (LD2B)
Codificado en otra parte:	Artrogriposis, disfunción renal y colestasis (5C58.0Y)

LD26.4Y	Otro(a)(s) síndromes de artrogriposis especificado(a)(s)

LD26.4Z	Síndromes de artrogriposis, sin especificación

LD26.5	Anillos de constricción
Afección causada por el enredo de bridas fibrosas del saco amniótico alrededor de un feto en desarrollo. Puede cursar con indentación circular en torno a un dedo o una extremidad, hinchazón, restricción del flujo linfático o venoso, defectos de desarrollo de una extremidad o amputación intrauterina.

LD26.6	Síndromes óseos vasculares congénitos

LD26.60	Síndrome angioosteohipertrófico
Síndrome óseo vascular congénito caracterizado por la presencia de malformaciones vasculares en una extremidad, que ocasionan un crecimiento excesivo de esta. Se distinguen dos subtipos según sean las malformaciones de flujo venoso lento o de flujo arteriovenoso rápido: síndrome de Klippel-Trénaunay y síndrome de Parkes-Weber, respectivamente. Algunos casos de este último se asocian a mutaciones en el gen RASA1.

LD26.6Y	Otro(a)(s) síndromes óseos vasculares congénitos especificado(a)(s)

LD26.6Z	Síndromes óseos vasculares congénitos, sin especificación

LD26.Y	Otro(a)(s) síndromes con anomalías de las extremidades como característica destacada especificado(a)(s)

LD26.Z	Síndromes con anomalías de las extremidades como característica destacada, sin especificación

  LD27  	Síndromes con anomalías cutáneas o mucosas como característica destacada
Codificado en otra parte:	Acrodermatitis enteropática (5C64.20)
Ictiosis no sindrómica (EC20.0)
Seudoxantoma elástico (EC40)
Xeroderma pigmentoso-Síndrome de Cockayne complejo (LD2B)
Ictiosis hereditaria (EC20.Y)
Queratodermia palmoplantar - leucoqueratosis oral - carcinoma esofágico (EC20.31)

LD27.0	Síndromes de displasia ectodérmica
Grupo heterogéneo de trastornos caracterizados por distrofias del desarrollo de estructuras ectodérmicas, como hipohidrosis, hipotricosis, onicodisplasia e hipodoncia o anodoncia. Se han descrito más de 160 displasias ectodérmicas hereditarias de características clínicas y genéticas diferentes.
Codificado en otra parte:	Síndrome de Langer-Giedion (LD24.80)
Síndrome orofaciodigital (LD25.00)
Síndrome del incisivo central maxilar medio único (LA30.Y)
Síndrome de Rothmund-Thomson (LD2B)
Síndrome de Hallermann-Streiff-François (LD2B)
Síndrome de queratitis - ictiosis - sordera (LD27.2)
Síndrome de Papillon-Lefèvre (EC20.30)
Catarata - hipertricosis - déficit intelectual (LD27.3)
Hipomelanosis de Ito (EC23.2Y)
Displasia ectodérmica - síndrome de fragilidad de la piel (EC30)
Disqueratosis congénita (3A70.0)

LD27.00	Incontinencia pigmentaria
Trastorno genético dominante ligado al cromosoma X debido a anomalías del gen NF-κ-B (NEMO) en el locus Xq28. Es letal en los fetos masculinos, pero en los fetos femeninos la presencia de un segundo cromosoma X normal da lugar a un mosaicismo compatible con la vida. Las niñas afectadas presentan ya en la lactancia ampollas cutáneas de disposición lineal (líneas de Blaschko), típicamente en el cuero cabelludo y las extremidades. En los primeros meses de vida, estas ampollas van siendo reemplazadas por lesionas verrugosas e hiperpigmentación, que tienden a resolverse con el tiempo, a menudo dejando rayas atróficas. Otras características asociadas son dentición anormal, defectos oculares y diversas complicaciones neurológicas.

LD27.01	Síndrome de Cronkhite-Canada
Síndrome esporádico (esto es, no hereditario) caracterizado por pólipos gastrointestinales generalizados (hamartomas), pigmentación cutánea, alopecia y onicodistrofia. Su riesgo de malignización se considera pequeño. A menudo se observan también diarrea crónica y enteropatía pierdeproteínas.

LD27.02	Displasia ectodérmica hipohidrótica
Trastorno genético del desarrollo del ectodermo caracterizado por malformaciones de las estructuras ectodérmicas como la piel, el pelo, los dientes y las glándulas sudoríparas. Abarca tres subtipos casi indistinguibles clínicamente con alteración de la sudación como síntoma clave: el síndrome de Crist-Siemens-Touraine (ligado al cromosoma X), la displasia ectodérmica hipohidrótica autosómica recesiva y la autosómica dominante; así como un cuarto subtipo infrecuente con inmunodeficiencia como síntoma clave.

LD27.03	Displasia ectodérmica hidrótica de tipo Clouston
Trastorno hereditario caracterizado por la tríada clínica de distrofia ungueal, alopecia e hiperqueratosis palmoplantar.

LD27.0Y	Otro(a)(s) síndromes de displasia ectodérmica especificado(a)(s)

LD27.1	Xerodermia pigmentosa
Genodermatosis infrecuente caracterizada por alteraciones cutáneas y oculares provocadas por sensibilidad extrema a los rayos ultravioleta (UV), y múltiples cánceres cutáneos. Se subclasifica en ocho grupos de complementación, según el gen afectado: siete nombrados de la A a la G (de XPA a XPG) y además una xerodermia pigmentosa variante (XPV). La gravedad de las manifestaciones clínicas y la edad de aparición de la enfermedad son muy variables, y dependen en parte de la exposición a la luz solar y del grupo de complementación.
Codificado en otra parte:	Xerodermia pigmentosa variante (LD27.Y)

LD27.2	Ictiosis sindrómica
Grupo de trastornos hereditarios en los que la ictiosis se asocia con otras anomalías importantes.
Codificado en otra parte:	Síndrome de Sjögren-Larsson (5C52.03)

LD27.3	Síndromes genéticos con hipertricosis
Síndromes genéticos caracterizados por exceso de crecimiento piloso no dependiente de los andrógenos y asociado a otras anomalías.
Codificado en otra parte:	Amaurosis congénita tipo conos - bastones - hipertricosis congénita (9B70)
Síndrome de Ramón (LD2F.1Y)

LD27.4	Síndromes genéticos con afectación de las uñas
Codificado en otra parte:	Enfermedad de Willson (5C64.00)
Síndrome de uña y rótula (LD24.J0)
Displasia ectodérmica hidrótica de tipo Clouston (LD27.03)
Inmunodeficiencia grave de linfocitos T, alopecia congénita y distrofia ungueal (4A01.1Y)
Displasia odonto-ónico-dérmica (LD27.0Y)
Síndrome de onicotricodisplasia y neutropenia (LD27.0Y)
Síndrome de nódulos callosos - leuconiquia - sordera neurosensorial (LD2H.Y)
Sordera - hipoplasia del esmalte - defectos en las uñas (LD27.0Y)
Anoniquia con pigmentación de los pliegues de flexión (LD27.0Y)
Anoniquia o onicodistrofia - hipoplasia o ausencia de las falanges distales (LD27.0Y)
Hipodoncia autosómica dominante con displasia de uñas (LD27.0Y)
Síndrome amelo-ónico-hipohidrótico (LD27.0Y)
Sordera - onicodistrofia (LD27.0Y)
Defectos de la línea media del cuero cabelludo - displasia odonto-ónico-hipohidrótica (LD27.0Y)
Síndrome trico-odonto-onico-dérmica (LD27.0Y)
Trico-odonto-onicoodisplasia - dominante sindactilia (LD27.0Y)
Pili Torti - onicodisplasia (LD27.0Y)
Disqueratosis congénita (3A70.0)
Osteoartropatía hipertrófica primaria (FB86.10)

LD27.5	Síndromes hamartoneoplásicos genéticos con afectación de la piel
Grupo heterogéneo de enfermedades hereditarias caracterizadas por la presencia de múltiples hamartomas y asociadas a un aumento del riesgo de neoplasias malignas.
Codificado en otra parte:	Neurofibromatosis (LD2D.1)
Esclerosis tuberosa (LD2D.2)
Síndrome de Gardner (LD2D.3)
Síndrome de Gorlin (LD2D.4)
Síndrome de Bannayan-Riley-Ruvalcaba (LD2D.Y)
Síndrome de Cowden (LD2D.Y)
Tricoepitelioma múltiple familiar (2F22)

LD27.6	Lipodistrofia genética
Grupo heterogéneo de enfermedades hereditarias infrecuentes caracterizadas por pérdida generalizada o localizada de grasa corporal (lipodistrofia).
Codificado en otra parte:	Lipodistrofia parcial familiar (5A44)
Síndrome progeroide de Wiedemann-Rautenstrauch (LD2B)

LD27.60	Lipodistrofia generalizada congénita
Codificado en otra parte:	Lipodistrofia congénita de Berardinelli-Seip (5A44)

LD27.6Z	Lipodistrofia genética, sin especificación

LD27.Y	Otro(a)(s) síndromes con anomalías cutáneas o mucosas como característica destacada especificado(a)(s)

LD27.Z	Síndromes con anomalías cutáneas o mucosas como característica destacada, sin especificación

  LD28  	Síndromes con afectación del tejido conjuntivo como característica destacada
Exclusiones:	Piel laxa (EE41.0)
Seudoxantoma elástico (EC40)

LD28.0	Síndrome de Marfan y trastornos relacionados
Codificado en otra parte:	Síndrome de Loeys-Dietz de tipo 1 (BD50.Z)
Síndrome de ectopia del cristalino (LA12.Y)

LD28.00	Aracnodactilia contractural congénita
Trastorno del tejido conjuntivo caracterizado por contracturas múltiples en flexión, aracnodactilia, cifoescoliosis grave, orejas anormales e hipoplasia muscular. Aunque las características clínicas pueden ser parecidas a las del síndrome de Marfan, las contracturas articulares múltiples (especialmente en los codos, rodillas y articulaciones de los dedos) y las orejas arrugadas en ausencia de dilatación significativa de la raíz aórtica son características del síndrome de Beals, mientras que rara vez se encuentran en el síndrome de Marfan.

LD28.01	Síndrome de Marfan
El síndrome de Marfan es una enfermedad sistémica del tejido conectivo que se caracteriza por una combinación variable de manifestaciones cardiovasculares, musculoesqueléticas, oftálmicas y pulmonares. La afectación cardiovascular se caracteriza por 1) dilatación progresiva de la aorta acompañada de un mayor riesgo de disección aórtica, que afecta el pronóstico y 2) insuficiencia mitral. La afectación esquelética suele ser el primer signo de la enfermedad y puede incluir dolicostenomelia, gran tamaño, aracnodactilia, hipermovilidad articular, deformaciones escolióticas, protrusión acetabular, deformidad torácica, dolicocefalia del eje anteroposterior, micrognatismo o hipoplasia malar. La afectación oftálmica produce miopía axilar, que puede provocar desprendimiento de retina y desplazamiento del cristalino.

LD28.0Y	Otro(a)(s) síndrome de Marfan y trastornos relacionados especificado(a)(s)

LD28.0Z	Síndrome de Marfan y trastornos relacionados, sin especificación

LD28.1	Síndrome de Ehlers-Danlos
Grupo heterogéneo de trastornos hereditarios del tejido conjuntivo, principalmente del colágeno, que pueden variar en cuanto a gravedad desde la hipermovilidad articular leve hasta la fragilidad potencialmente mortal de las partes blandas y los vasos sanguíneos.

LD28.10	Síndrome de Ehlers-Danlos clásico
Tipo clásico del síndrome de Ehlers-Danlos (grupo heterogéneo de trastornos hereditarios del tejido conjuntivo caracterizadas por hiperlaxitud articular, hiperelasticidad cutánea y fragilidad tisular). Se caracteriza por los siguientes criterios principales de diagnóstico clínico: piel hiperextensible, cicatrices cutáneas atróficas por fragilidad tisular e hiperlaxitud articular.

LD28.1Y	Otro(a)(s) síndrome de Ehlers-Danlos especificado(a)(s)

LD28.2	Piel laxa determinada genéticamente

LD28.Y	Otro(a)(s) síndromes con afectación del tejido conjuntivo como característica destacada especificado(a)(s)

LD28.Z	Síndromes con afectación del tejido conjuntivo como característica destacada, sin especificación

  LD29  	Síndromes con obesidad como característica destacada
Exclusiones:	Síndrome WAGR (LD2A)
síndrome de X frágil (LD55)
Codificado en otra parte:	Síndrome de Prader-Willi (LD90.3)
Síndrome de Alström (LD2H.Y)
Síndrome de Cohen (LD90.Y)
Síndrome de Sotos (LD2C)
Síndrome de Weaver (LD2C)
Síndrome de Beckwith-Wiedemann (LD2C)

  LD2A  	Trastornos del desarrollo sexual
Cualquier afección causada por la falla de los genitales para desarrollarse correctamente durante el período prenatal.
Exclusiones:	Seudohermafroditismo: femenino, con trastorno suprarrenocortical (5A71)
Codificado en otra parte:	Quimera 46,XX/46,XY (LD56)
Trastornos del desarrollo sexual 46,XX provocados por andrógenos de origen materno (5A71.1)
Hiperplasia suprarrenal congénita (5A71.01)

LD2A.0	Trastorno ovotesticular del desarrollo sexual
Causa infrecuente de ambigüedad genital caracterizada por la presencia de tejido ovárico y testicular en una misma persona, lo cual lleva al desarrollo de estructuras tanto masculinas como femeninas.

LD2A.1	Disgenesia gonadal 46,XY
Este es cualquier trastorno congénito del desarrollo del sistema reproductivo caracterizado por una pérdida progresiva de células germinales primordiales en las gónadas en desarrollo de un embrión.

LD2A.2	Agenesia testicular

LD2A.3	Trastorno del desarrollo sexual 46,XY por defecto del metabolismo de la testosterona
Exclusiones:	Hiperplasia suprarrenal congénita (5A71.01)
Codificado en otra parte:	Síndrome de Smith-Lemli-Optiz (5C52.10)

LD2A.4	Trastorno del desarrollo sexual 46,XY por resistencia a los andrógenos
Trastorno del desarrollo sexual caracterizado por la presencia de genitales externos femeninos, genitales ambiguos o diversos defectos de la virilización en una persona de cariotipo 46,XY con insensibilidad completa o parcial a concentraciones de andrógenos adecuadas para su edad. Abarca dos subgrupos clínicos: síndrome de insensibilidad completa a los andrógenos y síndrome de insensibilidad parcial a los andrógenos.

LD2A.Y	Otro(a)(s) trastornos del desarrollo sexual especificado(a)(s)

LD2A.Z	Trastornos del desarrollo sexual, sin especificación

  LD2B  	Síndromes con envejecimiento prematuro aparente como característica destacada
Grupo heterogéneo de síndromes hereditarios caracterizados por que la persona afectada parece envejecer a ritmo acelerado.
Inclusiones:	síndromes progeroides
Exclusiones:	Xerodermia pigmentosa (LD27.1)
Piel laxa (EE41.0)
Codificado en otra parte:	Síndrome de Ehlers-Danlos, de tipo progeroide (LD28.1Y)
Cutis laxa autosómico recesivo, tipo 3 (LD28.2)
Síndrome de Bloom (4A01.31)
Ataxia-telangiectasia (4A01.31)
Displasia mandibuloacral (LD27.6Z)

  LD2C  	Síndromes de sobrecrecimiento
Exclusiones:	Síndrome de Sturge-Weber (LD23)
Embriopatía diabética (KB60.1)
Encondromatosis (2E83)
Síndrome de Maffucci (LD2F.1)
Codificado en otra parte:	Síndrome de Perlman (2C90.Y)

  LD2D  	Facomatosis o síndromes hamartoneoplásicos
Exclusiones:	Ataxia-telangiectasia (4A01.31)
Síndrome de Proteus (LD2C)
Síndrome de Sturge-Weber (LD23)
Encondromatosis (2E83)
Síndrome de Maffucci (LD2F.1)
Síndrome angioosteohipertrófico (LD26.60)
disautonomía familiar (Riley-Day) (8C21.1)
enfermedad de Rendu-Osler-Weber (LA90.00)
Codificado en otra parte:	Síndrome NAME (2F01)
enfermedad de Von Hippel-Lindau (5A75)
Hipoplasia dérmica focal (LD27.0Y)
Síndrome del nevo epidérmico (LC02)
Melanocitosis dérmica lumbosacra (LC10)
Nevo de Ota (LC10)
Nevo de Ito (LC10)
Hamartoma melanocítico dérmico (LC10)
Leiomiomatosis hereditaria y cáncer de células renales (2C90.Y)

LD2D.0	Síndrome de Peutz-Jeghers
Trastorno hereditario autosómico dominante caracterizado por la presencia de pólipos intestinales hamartomatosos acompañados de un patrón distintivo de depósitos maculares de melanina en la piel y las mucosas. Se asocia a un aumento del riesgo de padecer cáncer intestinal.

LD2D.1	Neurofibromatosis
Grupo de trastornos genéticos relacionados con afectación de los huesos, las partes blandas, la piel y el sistema nervioso. En la neurofibromatosis de tipo 1 aparecen neurofibromas en la piel y en cualquier otra parte, que pueden causar problemas por su visibilidad en la piel, por la compresión de estructuras internas vitales o por su malignización. En la neurofibromatosis de tipo 2, el problema predominante son los neuromas del nervio acústico.

LD2D.10	Neurofibromatosis de tipo 1
Trastorno neurocutáneo multiorgánico hereditario que predispone a la aparición de tumores tanto benignos como malignos. Su diagnóstico requiere dos de los siguientes criterios: seis o más manchas de color café con leche, neurofibromas (es decir, tumores de las vainas nerviosas periféricas en forma de lesiones plexiformes subcutáneas o cutáneas), efélides en los pliegues cutáneos, dos o más nódulos de Lisch en el iris, glioma óptico, displasia ósea específica (adelgazamiento cortical de huesos largos, displasia del ala mayor del esfenoides) o afectación de un familiar con identidad genética del 50%.
Inclusiones:	enfermedad de Von Recklinghausen

LD2D.11	Neurofibromatosis de tipo 2
Forma de neurofibromatosis que predispone a los tumores y se caracteriza por la presencia de múltiples schwannomas y meningiomas.

LD2D.12	Neurofibromatosis de tipo 3

LD2D.1Y	Otro(a)(s) neurofibromatosis especificado(a)(s)

LD2D.1Z	Neurofibromatosis, sin especificación

LD2D.2	Esclerosis tuberosa
Enfermedad causada por una mutación dominante en los locus 9q34 (TSC1) o 16p13 (TSC2). Puede manifestarse por angiofibromas faciales, tumores de Koenen, placas fibrosas en la frente y el cuero cabelludo, angiolipomas renales, nódulos subependimarios, tubérculos corticales múltiples o hamartomas retinianos, epilepsia o retraso mental.
Inclusiones:	enfermedad de Bourneville
Codificado en otra parte:	Enfermedad del riñón poliquístico autosómica dominante de tipo 1 con esclerosis tuberosa (LD2F.1Y)

LD2D.3	Síndrome de Gardner
Síndrome hereditario caracterizado por la presencia de pólipos adenomatosos en todo el tubo gastrointestinal, acompañados de manifestaciones extracolónicas como adenomas periampulares, carcinoma papilar de tiroides, hepatoblastoma, osteomas mandibulares y craneales, quistes epidérmicos y tumores desmoides. En el síndrome de Gardner, las manifestaciones extraintestinales suelen ser muy patentes.

LD2D.4	Síndrome de Gorlin
Síndrome hereditario caracterizado por una amplia gama de anomalías del desarrollo (queratoquistes odontógenos maxilares, hiperqueratosis palmoplantar, anomalías esqueléticas, calcificaciones ectópicas intracraneales y dismorfia facial) y predisposición a las neoplasias (carcinomas basocelulares múltiples, meduloblastoma).
Inclusiones:	síndrome del carcinoma nevoide basocelular

LD2D.Y	Otro(a)(s) facomatosis o síndromes hamartoneoplásicos especificado(a)(s)

LD2D.Z	Facomatosis o síndromes hamartoneoplásicos, sin especificación

  LD2E  	Síndromes con anomalías estructurales por errores congénitos del metabolismo
Codificado en otra parte:	Trastornos de la síntesis del colesterol (5C52.10)
Deficiencia del complejo piruvato-deshidrogenasa (5C53.02)
Errores congénitos de la glicosilación u otra modificación de proteínas especificadas (5C54)
Enfermedad de Fabry (5C56.01)
Mucolipidosis (5C56.20)
Oligosacaridosis (5C56.21)
Mucopolisacaridosis (5C56.3)
seudosíndrome de Zellweger (5C57.Y)
Hipofosfatasia (5C64.3)
Homocistinuria clásica (5C50.B)
Encefalopatía por deficiencia de sulfito-oxidasa (5C50.B)
Mucosulfatidosis (5C56.0Y)
Síndrome de Zellweger (5C57.0)
Enfermedad de Refsum infantil (5C57.1)
Enfermedad de Menkes (5C64.0Y)

  LD2F  	Síndromes con múltiples anomalías estructurales, sin afectación predominante de un aparato o sistema corporal
Codificado en otra parte:	Síndrome de rubéola congénita (KA62.8)
Infección congénita por citomegalovirus (KA62.3)
Infección perinatal por herpes simple (KA62.A)
Infección congénita por el virus de Epstein-Barr (KA62.1)
Síndrome congénito por parvovirus (KA62.7)
Infección congénita por enterovirus (KA62.5)
Toxoplasmosis congénita (KA64.0)
Infección congénita por el virus de Zika (KA62.0)
Infección congénita por el virus de la varicela zóster (KA62.2)
Embriofetopatía por fenilcetonuria materna (5C50.02)

LD2F.0	Embriofetopatías relacionadas con tóxicos o medicamentos
Codificado en otra parte:	Síndrome de malformación uterovaginal por dietilestilbestrol (LB44.6)

LD2F.00	Síndrome alcohólico fetal
Síndrome malformativo causado por el consumo materno de alcohol durante el embarazo. Se caracteriza por deficiencia del crecimiento prenatal o posnatal (peso y estatura en centil <10) y un grupo característico de anomalías faciales menores (fisuras palpebrales cortas, surco nasolabial plano y liso, y labio superior fino) perceptibles en todos los grupos étnicos, identificables al nacer y que no disminuyen con la edad. Los niños afectados presentan graves alteraciones del sistema nervioso central, como microcefalia, deterioro cognitivo y conductual (discapacidad intelectual y déficit de capacidad intelectual general, aprendizaje, lenguaje, función ejecutiva, procesamiento visuoespacial, memoria y atención).
Codificado en otra parte:	Síndrome del neurodesarrollo por exposición prenatal al alcohol (6A0Y)

LD2F.01	Síndrome hidantoínico fetal
Fetopatía que puede ocurrir cuando una embarazada toma el antiepiléptico fenitoína (difenilhidantoína) u otras hidantoínas. La exposición intrauterina a este medicamento puede provocar un síndrome dismórfico característico en el recién nacido, con cabello de implantación baja, cuello corto con pterigion, nariz pequeña, puente nasal profundo, epicanto, hipertelorismo ocular, boca grande, orejas malformadas, falanges distales hipoplásicas en manos y pies, y pulgares largos. Estas características dismórficas a menudo se asocian a retraso del crecimiento y retraso del desarrollo psicomotor. Se ha demostrado que el mecanismo que subyace a estas anomalías depende de las características genéticas de la madre; es decir, de la capacidad materna para destoxificar los metabolitos intermedios de la fenitoína.

LD2F.02	Embriofetopatía por anticoagulantes orales
Enfermedad causada por la exposición del embrión o del feto a los anticoagulantes durante el período prenatal. Puede cursar con anomalía del nervio óptico, atrofia óptica, anomalía de la papila, ceguera o atresia de coanas.

LD2F.03	Trastorno del espectro fetal por valproato
El trastorno del espectro del valproato fetal (TEVF) y el síndrome de valproato fetal (SVF) describen la gama de signos y síntomas que se producen como consecuencia de la exposición al valproato de sodio o al ácido valproico en el útero. Se produce una amplia gama de anomalías físicas con mayor frecuencia, la espina bífida, anomalías mayores y menores de las extremidades, hendiduras orales, defectos cardíacos, hipospadias y laxitud articular. Con frecuencia se presenta un patrón característico de dismorfismo facial, especialmente notable en la primera infancia. Se observan problemas del neurodesarrollo que incluyen un coeficiente intelectual reducido, un lenguaje y un desarrollo motor más deficientes, mayores tasas de trastorno del espectro autista y trastorno por déficit de atención con hiperactividad hasta en un 40% de las personas expuestas. Los problemas de visión como la miopía y el astigmatismo también son comunes. Los riesgos dependen de la dosis y el impacto en el cerebro puede verse a dosis más bajas que las requeridas para las alteraciones del desarrollo físico.

LD2F.0Y	Otro(a)(s) embriofetopatías relacionadas con tóxicos o medicamentos especificado(a)(s)

LD2F.0Z	Embriofetopatías relacionadas con tóxicos o medicamentos, sin especificación

LD2F.1	Síndromes con múltiples anomalías estructurales de origen no ambiental
Codificado en otra parte:	Síndrome de Fraser (LD2H.0)
Síndrome de Waardenburg-Shah (LD2H.3)
Síndrome oculocerebrorrenal (5C60.0)
Albinismo - bloqueo negro - trastorno de la migración celular de los neurocitos del intestinos - sordera neurosensorial (LD2H.Y)
Síndrome de Bardet-Biedl (5A61.0)
Síndrome blefaroqueiloodóntico (LD27.0Y)
Síndrome de ojo de gato (LD41.P)
Catarata - déficit intelectual - hipogonadismo (5A61.0)
Síndrome CHARGE (5A61.0)
Síndrome de Coffin-Siris (LD27.0Y)
Síndrome de Dubowitz (LD27.0Y)
Síndrome de displasia ectodérmica, ectrodactilia, y la distrofia macular. (LD27.0Y)
Ectrodactilia - displasia ectodérmica - labio leporino o paladar hendido (LD27.0Y)
Displasia ectodérmica - ectrodactilia sin fisura (LD27.0Y)
Enfermedad de Hirschsprung - sordera - polidactilia (LD2H.Y)
Síndrome de miembros y mamas (LD27.0Y)
Síndrome de Marshall (LD27.0Y)
Síndrome MODY 5 (5A13.6)
Trastorno parecido al síndrome de rotura de Nimega (4A01.31)
Síndrome papilorrenal (LA13.7Y)
Síndrome de Perrault (LD2H.Y)
Focomelia - ectrodactilia - sordera - arritmia sinusal (LD2H.Y)
Síndrome de Shwachman-Diamond (3A70.0)
Síndrome Smith-Magenis (LD44.H1)
Mano hendida - pie hendido - sordera (LD2H.Y)
Síndrome Triple A (5A74.Y)
Síndrome de Waardenburg (EC23.2Y)
Síndrome WAGR (LD2A.Y)
Síndrome de Williams-Beuren (LD44.70)
Enfermedad de Gorham - Stout (FB86.2)
Síndrome de Alagille (LB20.0Y)
Sordera - onicodistrofia (LD27.0Y)
Cutis laxa autosómico recesivo, tipo 3 (LD28.2)
Síndrome de macrocefalia - alopecia - cutis laxa - escoliosis (LD28.2)
Síndrome de SCARF - [anomalías esqueléticas, cutis laxa, craneoestenosis, genitales ambiguos, retraso psicomotor y anomalías faciales] (LD28.2)
Dermopatía restrictiva letal (EE6Y)
Lipomatosis encefalocraneocutánea (EF02.1)
Síndrome de Dahlberg-Borer-Newcomer (LD27.0Y)

LD2F.10	Síndrome del abdomen en ciruela pasa
Síndrome caracterizado por criptorquidia, defectos del aparato urinario y escaso desarrollo de los músculos abdominales, lo cual hace que la piel del abdomen se arrugue.

LD2F.11	Asociación VATER
Asociación de malformaciones congénitas típicamente caracterizada por la presencia de al menos tres de los elementos siguientes: defectos vertebrales, atresia anal, defectos cardíacos, fístula traqueoesofágica, anomalías renales y anomalías de las extremidades.

LD2F.12	Sirenomelia
Malformación letal poco frecuente caracterizada por graves anomalías de la porción caudal del feto, como una única extremidad inferior con grado variable de afectación, que va desde un solo fémur a dos huesos femorales separados rodeados por una misma envoltura cutánea, presencia de dos pies (sirenomelia bipodal), de un solo pie (sirenomelia bipodal) o ausencia de ambos pies (sirenomelia ectromélica). Se acompaña también de anomalías urogenitales, como agenesia renal bilateral, ausencia de tracto de salida y ausencia de genitales externos. Se ha descrito también ano imperforado y agenesia sacrococcígea. En conjunto, estas malformaciones constituyen la forma extrema de la secuencia de regresión caudal.

LD2F.13	Síndrome de Meckel-Gruber
Enfermedad monogénica caracterizada por una combinación de quistes renales y otras características asociadas variables, como anomalías del desarrollo del sistema nervioso central (por lo general, encefalocele occipital), displasia ductal y quistes hepáticos, y polidactilia. De evolución letal, la muerte se produce en el período perinatal.

LD2F.14	Asociación MURCS
Forma atípica (o tipo 2) del síndrome de Mayer-Rokitansky-Küster-Hauser, que se caracteriza por atresia uterovaginal en mujeres por lo demás normales, con anomalías renales y esqueléticas, y problemas de audición. La sigla MURCS corresponde a aplasia mülleriana (MU), aplasia renal (R) y displasia de somitas cervicotorácicos (CS).

LD2F.15	Síndrome de Noonan
Síndrome caracterizado por baja estatura, dismorfia facial y cardiopatías congénitas. Los rasgos faciales característicos son hipertelorismo con fisuras palpebrales inclinadas hacia abajo, ptosis palpebral y orejas de implantación baja con rotación posterior y hélix engrosado. Los defectos cardiovasculares más frecuentes son estenosis valvular pulmonar y miocardiopatía hipertrófica. Otras características asociadas son cuello corto, deformidad torácica, déficit intelectual leve, criptorquidia, dificultades para mamar, diátesis hemorrágica y displasia linfática. Se transmite por herencia autosómica dominante.

LD2F.16	Displasia otomandibular
Cualquier afección caracterizada por malformación de los huesos y músculos faciales. Pueden cursar con ojos inclinados hacia abajo, pestañas escasas, coloboma palpebral, hipoacusia, vértebras poco desarrolladas o ausentes, o fisura del paladar.

LD2F.1Y	Otro(a)(s) síndromes con múltiples anomalías estructurales de origen no ambiental especificado(a)(s)

LD2F.1Z	Síndromes con múltiples anomalías estructurales de origen no ambiental, sin especificación

LD2F.Y	Otro(a)(s) síndromes con múltiples anomalías estructurales, sin afectación predominante de un aparato o sistema corporal especificado(a)(s)

LD2F.Z	Síndromes con múltiples anomalías estructurales, sin afectación predominante de un aparato o sistema corporal, sin especificación

  LD2G  	Gemelos unidos
Gemelos que en el momento de nacer están unidos físicamente entre sí por una o más partes de su cuerpo.

  LD2H  	Sordera genética sindrómica
Codificado en otra parte:	Fenotipo CATCH 22 [Anomalías cardíacas, facies anormal, hipoplasia tímica, paladar hendido e hipocalcemia] (LD44.N0)
Síndrome de Pendred (5A00.02)
Resistencia generalizada a la hormona tiroidea (5A05)
Síndrome CHARGE (5A61.0)
Sordera, atrofia óptico-acústico y demencia (5C53.2Y)
Displasia ectodérmica - sordera neurosensorial (LD27.0Y)
Hipoparatiroidismo - sordera - nefropatía (LD27.0Y)
Acidosis tubular renal - sordera (GB90.44)
Anquilosis del estribo con pulgares y dedos gordo del pie anchos (LD2F.1Y)
Síndrome de Stickler (LD2F.1Y)
Síndrome de anemia megaloblástica sensible a la tiamina (5C63.Y)
Encefalopatía mitocondrial con acidosis láctica y seudoictus (8C73.Y)
Enfermedad de Norrie (LD21.Y)
Síndrome de Fechtner (3B64.01)
Displasia espondiloepifisaria, tipo MacDermot (LD24.3)
Síndrome oral - facial - digital tipo 1 (LD25.00)
Síndrome oral - facial - digital tipo 2 (LD25.00)
Síndrome oral - facial - digital tipo 3 (LD25.00)
Síndrome oral - facial - digital tipo 4 (LD25.00)
Síndrome oral-facial-digital tipo 6 (LD25.00)
Síndrome oral - facial - digital tipo 8 (LD25.00)
Síndrome otopalatodigital (LD25.1)
Síndrome de Kearns-Sayre (9C82.0)
Síndrome de sinostosis múltiple (LD26.3)
Anomalía de la mano tipo artrogriposis - sordera neurosensorial (LD26.4Y)
Síndrome de Cockayne (LD2B)
Síndrome de queratitis - ictiosis - sordera (LD27.2)
Queratodermia palmoplantar conexina con sordera neurosensorial (EC20.30)
Sordera - hipoplasia del esmalte - defectos en las uñas (LD27.0Y)
Síndrome de hipomelanosis de Tietz -sordera (EC23.2Y)
Síndrome LEOPARD (LD2F.1Y)
Cutis verticis gyrata - retinosis pigmentaria - sordera neurosensorial (LD27.Y)
Síndrome de sordera, linfedema y leucemia (BD93.0)
Síndrome de QT largo con sordera (BC65.0)
Síndrome de Bartter infantil con sordera neurosensorial (GB90.43)

LD2H.0	Síndrome de Fraser
Síndrome infrecuente caracterizado por criptoftalmía y sindactilia asociadas a una amplia variedad de otras anomalías, como malformaciones del oído medio y del oído externo; paladar ojival; escisión de fosas nasales y lengua en el plano medio; hipertelorismo ocular; estenosis laríngea; amplia separación de la sínfisis púbica; desplazamiento del ombligo y los pezones; riñones ausentes o multiquísticos; útero bicorne, malformaciones de las trompas de Falopio, fusión de los labios vaginales e hipertrofia del clítoris en las niñas; y criptorquidia y pene pequeño con hipospadias en los niños.

LD2H.1	Neuropatía con hipoacusia
Asociación de deficiencia auditiva neurosensorial, desmielinización periférica y neuropatía de predominio sensitivo.

LD2H.2	Sordera progresiva con fijación del estribo

LD2H.3	Síndrome de Waardenburg-Shah
Síndrome caracterizado por un fenotipo que incluye no solo las características clásicas del síndrome de Waardenburg, sino también las de la enfermedad de Hirschsprung. Puede deberse a mutaciones en los genes SOX10, EDN3 o EDNRB.

LD2H.4	Síndrome de Usher
Síndrome caracterizado por la asociación de sordera neurosensorial (por lo general, congénita) con retinitis pigmentaria y pérdida progresiva de la visión. Es la causa más frecuente de ceguera y sordera combinadas hereditarias.

LD2H.Y	Otro(a)(s) sordera genética sindrómica especificado(a)(s)

LD2H.Z	Sordera genética sindrómica, sin especificación

  LD2Y  	Otro(a)(s) anomalías o síndromes múltiples del desarrollo prenatal especificado(a)(s)

  LD2Z  	Anomalías o síndromes múltiples del desarrollo prenatal, sin especificación

Anomalías cromosómicas, con exclusión de las mutaciones genéticas (BlockL1‑LD4)
Cualquier enfermedad causada por la alteración del número o estructura de los cromosomas.
  LD40  	Trisomías completas de los autosomas
Cualquier enfermedad causada por la presencia de un autosoma de más (esto es, tres en total). El diagnóstico de confirmación es por observación de un autosoma supernumerario en el cariotipo.

LD40.0	Trisomía 21 completa
Anomalía cromosómica caracterizada por la presencia de una tercera copia (parcial o total) del cromosoma 21, con manifestaciones clínicas como deficiencia intelectual variable, hipotonía muscular y laxitud articular, a menudo asociadas a dismorfia facial y diversas malformaciones (por lo general, cardíacas y digestivas), y riesgo de complicaciones como epilepsia, leucemia, enfermedades autoinmunitarias y endocrinas, envejecimiento precoz y enfermedad de Alzheimer.
Inclusiones:	síndrome de Down
Codificado en otra parte:	Queratocono en el síndrome de Down (9A78.50)

LD40.1	Trisomía 13 completa
Anomalía cromosómica causada por la presencia de un cromosoma 13 supernumerario y caracterizada por malformaciones cerebrales (holoprosencefalia), dismorfia facial, anomalías oculares, polidactilia postaxial, malformaciones viscerales (cardiopatía) y retraso psicomotor grave.
Inclusiones:	síndrome de Patau

LD40.2	Trisomía 18 completa
Anomalía cromosómica causada por la presencia de un cromosoma 18 supernumerario y caracterizada por retraso del crecimiento, dolicocefalia, facies característica, anomalías de las extremidades y malformaciones viscerales.

LD40.Y	Otro(a)(s) trisomías completas de los autosomas especificado(a)(s)

LD40.Z	Trisomías completas de los autosomas, sin especificación

  LD41  	Duplicaciones de los autosomas

LD41.0	Duplicaciones del cromosoma 1

LD41.00	Duplicaciones del brazo largo del cromosoma 1

LD41.01	Duplicaciones del brazo corto del cromosoma 1

LD41.0Y	Otro(a)(s) duplicaciones del cromosoma 1 especificado(a)(s)

LD41.0Z	Duplicaciones del cromosoma 1, sin especificación

LD41.1	Duplicaciones del cromosoma 2

LD41.10	Duplicaciones del brazo largo del cromosoma 2

LD41.11	Duplicaciones del brazo corto del cromosoma 2

LD41.1Y	Otro(a)(s) duplicaciones del cromosoma 2 especificado(a)(s)

LD41.1Z	Duplicaciones del cromosoma 2, sin especificación

LD41.2	Duplicaciones del cromosoma 3

LD41.20	Duplicaciones del brazo largo cromosoma 3

LD41.21	Duplicaciones del brazo corto del cromosoma 3

LD41.2Y	Otro(a)(s) duplicaciones del cromosoma 3 especificado(a)(s)

LD41.2Z	Duplicaciones del cromosoma 3, sin especificación

LD41.3	Duplicaciones del cromosoma 4

LD41.30	Duplicaciones del brazo largo del cromosoma 4

LD41.31	Duplicaciones del brazo corto del cromosoma 4

LD41.3Y	Otro(a)(s) duplicaciones del cromosoma 4 especificado(a)(s)

LD41.3Z	Duplicaciones del cromosoma 4, sin especificación

LD41.4	Duplicaciones del cromosoma 5

LD41.40	Duplicaciones del brazo largo del cromosoma 5

LD41.41	Duplicaciones del brazo corto del cromosoma 5

LD41.4Y	Otro(a)(s) duplicaciones del cromosoma 5 especificado(a)(s)

LD41.4Z	Duplicaciones del cromosoma 5, sin especificación

LD41.5	Duplicaciones del cromosoma 6

LD41.50	Duplicaciones del brazo largo del cromosoma 6

LD41.51	Duplicaciones del brazo corto del cromosoma 6

LD41.5Y	Otro(a)(s) duplicaciones del cromosoma 6 especificado(a)(s)

LD41.5Z	Duplicaciones del cromosoma 6, sin especificación

LD41.6	Duplicaciones del cromosoma 7

LD41.60	Duplicaciones del brazo largo del cromosoma 7

LD41.61	Duplicaciones del brazo corto del cromosoma 7

LD41.6Y	Otro(a)(s) duplicaciones del cromosoma 7 especificado(a)(s)

LD41.6Z	Duplicaciones del cromosoma 7, sin especificación

LD41.7	Duplicaciones del cromosoma 8

LD41.70	Duplicaciones del brazo largo del cromosoma 8

LD41.71	Duplicaciones del brazo corto del cromosoma 8

LD41.7Y	Otro(a)(s) duplicaciones del cromosoma 8 especificado(a)(s)

LD41.7Z	Duplicaciones del cromosoma 8, sin especificación

LD41.8	Duplicaciones del cromosoma 9

LD41.80	Duplicaciones del brazo largo del cromosoma 9

LD41.81	Duplicaciones del brazo corto del cromosoma 9

LD41.8Y	Otro(a)(s) duplicaciones del cromosoma 9 especificado(a)(s)

LD41.8Z	Duplicaciones del cromosoma 9, sin especificación

LD41.9	Duplicaciones del cromosoma 10

LD41.90	Duplicaciones del brazo largo del cromosoma 10

LD41.91	Duplicaciones del brazo corto del cromosoma 10

LD41.9Y	Otro(a)(s) duplicaciones del cromosoma 10 especificado(a)(s)

LD41.9Z	Duplicaciones del cromosoma 10, sin especificación

LD41.A	Duplicaciones del cromosoma 11

LD41.B	Duplicaciones del cromosoma 12

LD41.B0	Duplicaciones del brazo largo del cromosoma 12

LD41.B1	Duplicaciones del brazo corto del cromosoma 12

LD41.BY	Otro(a)(s) duplicaciones del cromosoma 12 especificado(a)(s)

LD41.BZ	Duplicaciones del cromosoma 12, sin especificación

LD41.C	Duplicaciones del cromosoma 13

LD41.D	Duplicaciones del cromosoma 14

LD41.E	Duplicaciones del cromosoma 15

LD41.F	Duplicaciones del cromosoma 16

LD41.F0	Duplicaciones del brazo largo del cromosoma 16

LD41.F1	Duplicaciones del brazo corto del cromosoma 16

LD41.FY	Otro(a)(s) duplicaciones del cromosoma 16 especificado(a)(s)

LD41.FZ	Duplicaciones del cromosoma 16, sin especificación

LD41.G	Duplicaciones del cromosoma 17

LD41.G0	Duplicaciones del brazo largo del cromosoma 17

LD41.G1	Duplicaciones del brazo corto del cromosoma 17

LD41.GY	Otro(a)(s) duplicaciones del cromosoma 17 especificado(a)(s)

LD41.GZ	Duplicaciones del cromosoma 17, sin especificación

LD41.H	Duplicaciones del cromosoma 18

LD41.H0	Duplicaciones del brazo largo del cromosoma 18

LD41.H1	Duplicaciones del brazo corto del cromosoma 18

LD41.HY	Otro(a)(s) duplicaciones del cromosoma 18 especificado(a)(s)

LD41.HZ	Duplicaciones del cromosoma 18, sin especificación

LD41.J	Duplicaciones del cromosoma 19

LD41.J0	Duplicaciones del brazo largo del cromosoma 19

LD41.J1	Duplicaciones del brazo corto del cromosoma 19

LD41.JY	Otro(a)(s) duplicaciones del cromosoma 19 especificado(a)(s)

LD41.JZ	Duplicaciones del cromosoma 19, sin especificación

LD41.K	Duplicaciones del cromosoma 20

LD41.K0	Duplicaciones del brazo largo del cromosoma 20

LD41.K1	Duplicaciones del brazo corto del cromosoma 20

LD41.KY	Otro(a)(s) duplicaciones del cromosoma 20 especificado(a)(s)

LD41.KZ	Duplicaciones del cromosoma 20, sin especificación

LD41.L	Duplicaciones del cromosoma 21

LD41.M	Duplicaciones del cromosoma 22

LD41.N	Cromosomas anulares o dicéntricos suplementarios

LD41.P	Duplicaciones con otros reordenamientos complejos

LD41.Q	Cromosomas marcadores suplementarios

LD41.Y	Otro(a)(s) duplicaciones de los autosomas especificado(a)(s)

LD41.Z	Duplicaciones de los autosomas, sin especificación

  LD42  	Poliploidia
Cualquier enfermedad causada por uno o más juegos adicionales de cromosomas. La versión de estas enfermedades sin mosaicismo se caracteriza por malformación fetal grave o muerte del feto. El diagnóstico de confirmación es por observación de juegos supernumerarios de cromosomas en el cariotipo.

LD42.0	Triploidia
Enfermedad causada por un juego supernumerario de cromosomas (esto es, 69 cromosomas en total). Puede cursar con albuminuria, edema o hipertensión en la madre. El feto puede presentar microcefalia y placenta de gran tamaño llena de quistes en el caso de cromosomas supernumerarios heredados de la madre; los cromosomas supernumerarios heredados del padre causan problemas graves de crecimiento, macrocefalia y placenta pequeña sin quistes. La triploidia sin mosaicismo tiene una elevada letalidad, por lo que rara vez se observa en recién nacidos vivos. El diagnóstico de confirmación es por observación de un juego suplementario de cromosomas en el cariotipo.

LD42.1	Tetraploidia
Enfermedad causada por dos juegos supernumerarios de cromosomas (esto es, 92 cromosomas en total). Suele ocasionar aborto espontáneo en el primer trimestre de gestación. Los tetraploides nacidos vivos son muy infrecuentes, y se caracterizan por dismorfia facial, retraso grave del crecimiento y del desarrollo. El diagnóstico de confirmación es por observación de dos juegos supernumerarios de cromosomas en el cariotipo.

LD42.Y	Otro(a)(s) poliploidia especificado(a)(s)

LD42.Z	Poliploidia, sin especificación

  LD43  	Monosomías completas de los autosomas

LD43.0	Monosomía completa de un autosoma

LD43.1	Monosomía en mosaico de un autosoma
Cualquier enfermedad causada por fusión o pérdida embrionaria de un autosoma en la fase inicial del desarrollo embrionario, lo cual ocasiona que un subconjunto de células del organismo tenga solo un cromosoma de un par de autosomas.

LD43.Y	Otro(a)(s) monosomías completas de los autosomas especificado(a)(s)

LD43.Z	Monosomías completas de los autosomas, sin especificación

  LD44  	Deleciones de autosomas

LD44.0	Cromosoma reemplazado por anillo o dicéntrico con número normal de cromosomas

LD44.1	Deleciones del cromosoma 1

LD44.10	Deleciones del brazo largo del cromosoma 1

LD44.11	Deleciones del brazo corto del cromosoma 1

LD44.1Y	Otro(a)(s) deleciones del cromosoma 1 especificado(a)(s)

LD44.1Z	Deleciones del cromosoma 1, sin especificación

LD44.2	Deleciones del cromosoma 2

LD44.20	Deleciones del brazo largo del cromosoma 2

LD44.21	Deleciones del brazo corto del cromosoma 2

LD44.2Y	Otro(a)(s) deleciones del cromosoma 2 especificado(a)(s)

LD44.2Z	Deleciones del cromosoma 2, sin especificación

LD44.3	Deleciones del cromosoma 3

LD44.30	Deleciones del brazo largo del cromosoma 3

LD44.31	Deleciones del brazo corto del cromosoma 3

LD44.3Y	Otro(a)(s) deleciones del cromosoma 3 especificado(a)(s)

LD44.3Z	Deleciones del cromosoma 3, sin especificación

LD44.4	Deleciones del cromosoma 4

LD44.40	Deleciones del brazo largo del cromosoma 4

LD44.41	Deleciones del brazo corto del cromosoma 4

LD44.4Y	Otro(a)(s) deleciones del cromosoma 4 especificado(a)(s)

LD44.4Z	Deleciones del cromosoma 4, sin especificación

LD44.5	Deleciones del cromosoma 5

LD44.50	Deleciones del brazo largo del cromosoma 5

LD44.51	Deleciones del brazo corto del cromosoma 5

LD44.5Y	Otro(a)(s) deleciones del cromosoma 5 especificado(a)(s)

LD44.5Z	Deleciones del cromosoma 5, sin especificación

LD44.6	Deleciones del cromosoma 6

LD44.60	Deleciones del brazo largo del cromosoma 6

LD44.61	Deleciones del brazo corto del cromosoma 6

LD44.6Y	Otro(a)(s) deleciones del cromosoma 6 especificado(a)(s)

LD44.6Z	Deleciones del cromosoma 6, sin especificación

LD44.7	Deleciones del cromosoma 7

LD44.70	Deleciones del brazo largo del cromosoma 7

LD44.71	Deleciones del brazo corto del cromosoma 7

LD44.7Y	Otro(a)(s) deleciones del cromosoma 7 especificado(a)(s)

LD44.7Z	Deleciones del cromosoma 7, sin especificación

LD44.8	Deleciones del cromosoma 8

LD44.80	Deleciones del brazo largo del cromosoma 8
Codificado en otra parte:	Síndrome de Langer-Giedion (LD24.80)

LD44.81	Deleciones del brazo corto del cromosoma 8

LD44.8Y	Otro(a)(s) deleciones del cromosoma 8 especificado(a)(s)

LD44.8Z	Deleciones del cromosoma 8, sin especificación

LD44.9	Deleciones del cromosoma 9

LD44.90	Deleciones del brazo largo del cromosoma 9

LD44.91	Deleciones del brazo corto del cromosoma 9

LD44.9Y	Otro(a)(s) deleciones del cromosoma 9 especificado(a)(s)

LD44.9Z	Deleciones del cromosoma 9, sin especificación

LD44.A	Deleciones del cromosoma 10

LD44.A0	Deleciones del brazo largo del cromosoma 10

LD44.A1	Deleciones del brazo corto del cromosoma 10

LD44.AY	Otro(a)(s) deleciones del cromosoma 10 especificado(a)(s)

LD44.AZ	Deleciones del cromosoma 10, sin especificación

LD44.B	Deleciones del cromosoma 11

LD44.B0	Deleciones del brazo largo del cromosoma 11

LD44.B1	Deleciones del brazo corto del cromosoma 11
Las deleciones del brazo corto del cromosoma 11 dan lugar al síndrome de Paris-Trousseau, trastorno genético muy poco frecuente caracterizado por déficit intelectual, malformaciones cardíacas y anomalías faciales asociados a trombocitopenia y dismegacariopoyesis.
Codificado en otra parte:	Síndrome WAGR (LD2A.Y)

LD44.BY	Otro(a)(s) deleciones del cromosoma 11 especificado(a)(s)

LD44.BZ	Deleciones del cromosoma 11, sin especificación

LD44.C	Deleciones del cromosoma 12

LD44.C0	Deleciones del brazo largo del cromosoma 12

LD44.C1	Deleción del brazo corto del cromosoma 12

LD44.CY	Otro(a)(s) deleciones del cromosoma 12 especificado(a)(s)

LD44.CZ	Deleciones del cromosoma 12, sin especificación

LD44.D	Deleciones del cromosoma 13

LD44.E	Deleciones del cromosoma 14

LD44.F	Deleciones del cromosoma 15

LD44.G	Deleciones del cromosoma 16

LD44.G0	Deleciones del brazo largo del cromosoma 16

LD44.G1	Deleciones del brazo corto del cromosoma 16
Codificado en otra parte:	Enfermedad del riñón poliquístico autosómica dominante de tipo 1 con esclerosis tuberosa (LD2F.1Y)
Síndrome de talasemia alfa con déficit intelectual (3A50.1)

LD44.GY	Otro(a)(s) deleciones del cromosoma 16 especificado(a)(s)

LD44.GZ	Deleciones del cromosoma 16, sin especificación

LD44.H	Deleciones del cromosoma 17

LD44.H0	Deleciones del brazo largo del cromosoma 17

LD44.H1	Deleciones del brazo corto del cromosoma 17
Codificado en otra parte:	Síndrome de Miller-Dieker (LD20.1)

LD44.HY	Otro(a)(s) deleciones del cromosoma 17 especificado(a)(s)

LD44.HZ	Deleciones del cromosoma 17, sin especificación

LD44.J	Deleciones del cromosoma 18

LD44.J0	Deleciones del brazo largo del cromosoma 18

LD44.J1	Deleciones del brazo corto del cromosoma 18

LD44.JY	Otro(a)(s) deleciones del cromosoma 18 especificado(a)(s)

LD44.JZ	Deleciones del cromosoma 18, sin especificación

LD44.K	Deleciones del cromosoma 19

LD44.K0	Deleciones del brazo largo del cromosoma 19

LD44.K1	Deleciones del brazo corto del cromosoma 19

LD44.KY	Otro(a)(s) deleciones del cromosoma 19 especificado(a)(s)

LD44.KZ	Deleciones del cromosoma 19, sin especificación

LD44.L	Deleciones del cromosoma 20

LD44.L0	Deleciones del brazo largo del cromosoma 20

LD44.L1	Deleciones del brazo corto del cromosoma 20

LD44.LY	Otro(a)(s) deleciones del cromosoma 20 especificado(a)(s)

LD44.LZ	Deleciones del cromosoma 20, sin especificación

LD44.M	Deleciones del cromosoma 21

LD44.N	Deleciones del cromosoma 22

LD44.N0	Fenotipo CATCH 22 [Anomalías cardíacas, facies anormal, hipoplasia tímica, paladar hendido e hipocalcemia]
El síndrome de monosomía 22q11 (síndrome velocardiofacial de DiGeorge, DGS/VCF) es una anomalía cromosómica caracterizada por la asociación de varias malformaciones variables: timo y glándulas paratiroides hipoplásicos, defectos cardíacos conotruncales congénitos, un dismorfismo facial sutil pero característico, paladar hendido o insuficiencia velar y dificultades de aprendizaje.
Inclusiones:	síndrome de la bolsa faríngea
síndrome velocardiofacial
síndrome de DiGeorge

LD44.NY	Otro(a)(s) deleciones del cromosoma 22 especificado(a)(s)

LD44.NZ	Deleciones del cromosoma 22, sin especificación

LD44.P	Deleciones con otros reordenamientos complejos

LD44.Y	Otro(a)(s) deleciones de autosomas especificado(a)(s)

LD44.Z	Deleciones de autosomas, sin especificación

  LD45  	Disomías uniparentales
Cualquier enfermedad causada por la herencia de dos copias homólogas de un cromosoma de uno de los progenitores, y ninguna del otro progenitor. El diagnóstico de confirmación es por observación de pares de cromosomas idénticos mediante pruebas genéticas.

LD45.0	Disomías uniparentales de origen materno
Cualquier enfermedad caracterizada por la herencia de dos copias homólogas de un cromosoma de la madre, y ninguna del padre. El diagnóstico de confirmación es por observación de pares de cromosomas idénticos, que corresponden a un cromosoma materno, mediante pruebas genéticas.

LD45.1	Disomías uniparentales de origen paterno
Cualquier enfermedad caracterizada por la herencia de dos copias homólogas de un cromosoma del padre, y ninguna de la madre. El diagnóstico de confirmación es por observación de pares de cromosomas idénticos, que corresponden a un cromosoma paterno, mediante pruebas genéticas.

LD45.Y	Otro(a)(s) disomías uniparentales especificado(a)(s)

LD45.Z	Disomías uniparentales, sin especificación

  LD46  	Errores de impronta

LD46.0	Errores de impronta materna

LD46.1	Errores de impronta paterna

LD46.Y	Otro(a)(s) errores de impronta especificado(a)(s)

LD46.Z	Errores de impronta, sin especificación

  LD47  	Reordenamientos equilibrados o marcadores estructurales
Cualquier enfermedad causada por alteración de la estructura cromosómica sin ganancia ni pérdida netas de material genético, o por la presencia de un cromosoma marcador. El diagnóstico de confirmación es por observación de una reorganización cromosómica equilibrada mediante pruebas genéticas.

LD47.0	Translocación e inserción equilibradas en una persona sin anomalías
Afección causada por la translocación de material genético entre cromosomas sin ganancia ni pérdida netas de material genético, en una persona que no presenta ninguna anomalía. El diagnóstico de confirmación es por observación de una translocación e inserción equilibradas mediante pruebas genéticas.

LD47.1	Inversión cromosómica en una persona, persona sin anomalías
Cualquier enfermedad causada por la inversión de material genético en un cromosoma, en una persona que no presenta ninguna anomalía. El diagnóstico de confirmación es por observación de una inversión cromosómica mediante pruebas genéticas.

LD47.2	Reordenamiento autosómico equilibrado en una persona, persona con anomalías
Cualquier enfermedad causada por alteración de la estructura autosómica, sin ganancia ni pérdida neta de material genético, en una persona que presenta anomalías. El diagnóstico de confirmación es por observación de un reordenamiento cromosómico equilibrado mediante pruebas genéticas.

LD47.3	Reordenamiento autosómico o sexual equilibrado en una persona con anomalías
Cualquier enfermedad causada por alteración de la estructura cromosómica, sin ganancia ni pérdida neta de material genético, en una persona que presenta anomalías. El diagnóstico de confirmación es por observación de una reorganización cromosómica equilibrada mediante pruebas genéticas.

LD47.4	Sitio frágil autosómico
Cualquier enfermedad causada por la presencia de un sitio frágil en un autosoma. Estas enfermedades pueden ser asintomáticas. El diagnóstico de confirmación es por observación de un sitio frágil mediante pruebas genéticas.

LD47.Y	Otro(a)(s) reordenamientos equilibrados o marcadores estructurales especificado(a)(s)

LD47.Z	Reordenamientos equilibrados o marcadores estructurales, sin especificación

Anomalías de los cromosomas sexuales (BlockL2‑LD5)
Cualquier enfermedad causada por un cambio en el número o la estructura del cromosoma X o Y. El diagnóstico de confirmación es por observación de una anomalía cromosómica mediante pruebas genéticas.
  LD50  	Anomalías en el número del cromosoma X

LD50.0	Síndrome de Turner
Cariotipo con ausencia de un cromosoma X (45,X0 o mosaicismo 45,X0/46,XX); gónadas: ovarios (estrías); fenotipo femenino con estatura baja, amenorrea (hipogonadismo hipergonadotrófico), ausencia de desarrollo sexual, cuello alado, orejas de implantación baja, retroceso de la línea de nacimiento del cabello, pezones muy separados, metacarpianos IV cortos y ángulo de carga elevado en el codo (codo valgo). A menudo se asocia a anomalías renales, cardíacas y oculares.
Inclusiones:	monosomía X
Exclusiones:	Síndrome de Noonan (LD2F.15)

LD50.00	Cariotipo 45,X
Enfermedad femenina causada por ausencia de uno de los dos cromosomas X. Puede cursar con estatura baja, pliegues extra de piel en el cuello, línea baja de nacimiento del cabello en la nuca, hinchazón o inflamación de manos y pies, anomalías esqueléticas, hipofunción ovárica o insuficiencia ovárica prematura, problemas renales o defectos cardíacos. El diagnóstico de confirmación es por observación de un solo cromosoma X en el cariotipo.

LD50.01	Cariotipo 46,X iso Xq
Enfermedad femenina causada por que uno de los dos cromosomas X tiene dos brazos q estructuralmente idénticos y con los mismos genes. Puede cursar con estatura baja, pliegues extra de piel en el cuello, línea baja de nacimiento del cabello en la nuca, hinchazón o inflamación de manos y pies, anomalías esqueléticas, hipofunción ovárica o insuficiencia ovárica prematura, problemas renales o defectos cardíacos. Puede distinguirse del síndrome de Turner clásico por una falta casi total de desarrollo gonadal, lo cual ocasiona ausencia de menstruación o desarrollo de las mamas. El diagnóstico de confirmación es por observación de un cromosoma iso Xq en el cariotipo.

LD50.02	Cariotipo 46,X con cromosoma sexual anormal, a excepción de iso Xq

LD50.03	Mosaicismo 45,X, 46,XX o XY
Enfermedad causada por fusión embrionaria o pérdida de uno de los cromosomas sexuales de una célula en la fase inicial del desarrollo embrionario. Estado gonadal: normal o alteraciones variables de las características anatómicas, la maduración o la función del aparato reproductor. Fenotipo: normal o desarrollo sexual anormal.

LD50.04	Mosaicismo 45,X u otra línea celular con cromosoma sexual anormal
Enfermedad causada por fusión embrionaria o mutación estructural de un cromosoma sexual en la fase inicial del desarrollo embrionario, lo cual ocasiona un subconjunto de células en el cuerpo con una copia normal del cromosoma X y un cromosoma sexual anormal. Puede cursar con estatura baja y disfunción de los órganos sexuales, o puede ser asintomática.

LD50.1	Cariotipo 47,XXX
Anomalía de los cromosomas sexuales con fenotipo variable causado por la presencia de un cromosoma X supernumerario en una persona de sexo femenino (esto es, 47,XXX en lugar de 46,XX). La mayoría de las pacientes tienen afectación leve o son asintomáticas; las manifestaciones físicas más frecuentes son estatura alta, pliegues epicánticos, hipotonía y clinodactilia; otras alteraciones asociadas son convulsiones, anomalías renales y genitourinarias, e insuficiencia ovárica prematura.

LD50.2	Mosaicismo, líneas con número anormal de cromosomas X
Enfermedad causada por fusión embrionaria o ganancia o pérdida de cromosomas X en la fase inicial del desarrollo embrionario, que da como resultado un subconjunto de células en el cuerpo con un número anormal de cromosomas X. Puede cursar con estatura anormal o anomalías genitourinarias, o puede ser asintomática.

LD50.3	Síndrome de Klinefelter
Grupo de trastornos cromosómicos en el que hay al menos un cromosoma X adicional en comparación con el cariotipo masculino normal 46,XY. Los efectos sobre las características físicas y sobre el desarrollo físico y cognitivo aumentan con el número de cromosomas X extra, y cada X añadido se asocia a una disminución aproximada del cociente intelectual (CI) de 15 o 16 puntos, con el lenguaje como capacidad más afectada, en especial las habilidades lingüísticas expresivas.

LD50.30	Síndrome de Klinefelter con cariotipo 47,XXY, ordinario
Cariotipo 47 XXY; gónadas: testículos pequeños (hipogonadismo) y duros con disminución de la espermatogénesis; fenotipo masculino con anomalías congénitas asociadas (disminución de la virilización por disminución de la producción de testosterona, extremidades largas, tronco corto, problemas psicosociales).

LD50.31	Síndrome de Klinefelter, masculino con más de dos cromosomas X
Enfermedad masculina causada por la presencia de más de dos cromosomas X en cada célula. Se caracteriza por alteraciones del desarrollo sexual, discapacidad intelectual, rasgos faciales distintivos, anomalías esqueléticas, mala coordinación y graves problemas del habla. Puede distinguirse del síndrome de Klinefelter clásico por la mayor gravedad de los síntomas. El diagnóstico de confirmación es por observación de más de dos cromosomas X en el cariotipo.

LD50.3Y	Otro(a)(s) síndrome de Klinefelter especificado(a)(s)

LD50.Y	Otro(a)(s) anomalías en el número del cromosoma X especificado(a)(s)

LD50.Z	Anomalías en el número del cromosoma X, sin especificación

  LD51  	Anomalías estructurales del cromosoma X, a excepción del síndrome de Turner

  LD52  	Anomalías en el número del cromosoma Y

LD52.0	Cariotipo masculino con 46,XX
Enfermedad masculina caracterizada por hipogonadismo hipergonadotrófico, deficiencia de testosterona e infertilidad; también puede cursar con hipospadias. Puede asociarse a un entrecruzamiento anormal de los cromosomas sexuales durante la meiosis en el padre, lo que da como resultado que el gen SRY esté presente en una o ambas copias del cromosoma X.

LD52.1	Cariotipo masculino con doble o múltiple Y
Enfermedad masculina causada por la presencia de cromosomas Y supernumerarios. Es asintomática. El diagnóstico de confirmación es por observación de cromosomas Y supernumerarios en el cariotipo.

LD52.Y	Otro(a)(s) anomalías en el número del cromosoma Y especificado(a)(s)

LD52.Z	Anomalías en el número del cromosoma Y, sin especificación

  LD53  	Anomalías estructurales del cromosoma Y
Codificado en otra parte:	eliminación parcial del cromosoma Y (5A81.1)

  LD54  	Varón con mosaicismo de cromosomas sexuales
Cualquier enfermedad masculina causada por fusión embrionaria o ganancia o pérdida de un cromosoma sexual en la fase inicial del desarrollo embrionario, lo cual ocasiona un subconjunto de células en el cuerpo con un número anormal de cromosomas sexuales. Pueden cursar con deficiencia de testosterona, anomalías del desarrollo sexual o infertilidad.

  LD55  	Cromosoma X frágil
Enfermedad genética infrecuente asociada a déficit intelectual de leve a grave que puede estar asociado a trastornos del comportamiento y manifestaciones físicas características.
Inclusiones:	síndrome de X frágil

  LD56  	Quimera 46,XX/46,XY
Enfermedad causada por fusión embrionaria XX y XY o dos eventos distintos de pérdida de un cromosoma sexual en un embrión XXY al inicio del desarrollo. Ello da como resultado un subconjunto de células en el cuerpo con cariotipo XX, mientras que otras células presentan cariotipo XY. Esta enfermedad puede cursar con desarrollo genital anormal.

LD56.0	Quimera androgénica

LD56.1	Quimera ginogénica

LD56.Y	Otro(a)(s) quimera 46,XX/46,XY especificado(a)(s)

LD56.Z	Quimera 46,XX/46,XY, sin especificación

  LD5Y  	Otro(a)(s) anomalías de los cromosomas sexuales especificado(a)(s)

  LD5Z  	Anomalías de los cromosomas sexuales, sin especificación

  LD7Y  	Otro(a)(s) anomalías cromosómicas, con exclusión de las mutaciones genéticas especificado(a)(s)

  LD7Z  	Anomalías cromosómicas, con exclusión de las mutaciones genéticas, sin especificación

  LD90  	Afecciones no sindrómicas con trastornos del desarrollo intelectual como característica clínica destacada
Codificado en otra parte:	Síndrome de Lesch-Nyhan (5C55.01)
Hidrocefalia con estenosis del acueducto de Silvio (LA04.0)
Enfermedad de Pelizaeus-Merzbacher (8A44.0)
Neuropatía autonómica y sensorial hereditaria tipo IV (8C21.2)
Síndrome de Joubert (LD20.00)
Fenilcetonuria (5C50.0)
Tirosinemia de tipo 2 (5C50.12)
Deficiencia de carbamoilfosfato-sintetasa (5C50.A1)
Carnosinemia (5C50.F1)
Homocarnosinosis (5C50.F2)
Síndromes con lisencefalia como característica destacada (LD20.1)
Síndrome de Sjögren-Larsson (5C52.03)
Polimicrogiria (LA05.50)
Porencefalia (LA05.60)
Deficiencia del complejo piruvato-deshidrogenasa (5C53.02)
Síndrome de cerebro, pulmón, y tiroides (CB04.5)
Leucodistrofia metacromática (5C56.02)
Lipofuscinosis ceroidea neuronal (5C56.1)
Mucopolisacaridosis de tipo 2 (5C56.31)
Mucopolisacaridosis de tipo 6 (5C56.33)
Síndrome oculocerebrorrenal (5C60.0)
Fenotipo CATCH 22 [Anomalías cardíacas, facies anormal, hipoplasia tímica, paladar hendido e hipocalcemia] (LD44.N0)
Síndrome de Langer-Giedion (LD24.80)
Síndrome de Crigler-Najjar (5C58.00)
Cromosoma X frágil (LD55)
Incontinencia pigmentaria (LD27.00)
Esclerosis tuberosa (LD2D.2)
Síndrome de Noonan (LD2F.15)
Síndrome de rubéola congénita (KA62.8)
Infección congénita por citomegalovirus (KA62.3)
Trisomía 21 completa (LD40.0)
Síndrome de Klinefelter, masculino con más de dos cromosomas X (LD50.31)
Síndrome de discapacidad intelectual - enteropatía - sordera - neuropatía - ictiosis - queratodermia (LD2H.Y)
Microcefalia - sordera - discapacidad intelectual (LD2H.Y)
Esquizofrenia - discapacidad intelectual - sordera - retinitis (LD2H.Y)
Anestesia corneal - sordera - discapacidad intelectual (LD2H.Y)
Síndrome de discapacidad intelectual - sordera - ataxia (LD2H.Y)
Retinitis pigmentaria - discapacidad intelectual - sordera - hipogenitalismo (LD2H.Y)

LD90.0	Síndrome de Angelman
Trastorno neurogénico caracterizado por déficit intelectual grave, rasgos dismórficos facial distintivos (microcefalia, macrostomía, hipoplasia maxilar, prognatismo) y alteraciones distintivas tanto conductuales (carcajadas con aleteo de manos, aspecto feliz, hiperactividad sin agresividad, escasa capacidad de atención, excitabilidad y trastornos del sueño con menor necesidad de dormir, aumento de la sensibilidad al calor, atracción y fascinación por el agua) como neurológicas (marcha en marioneta, ataxia y crisis epilépticas).

LD90.1	Parkinsonismo y déficit intelectual de aparición temprana
Trastorno de los ganglios basales caracterizado por síntomas de tipo parkinsoniano (cambios posturales, temblor, rigidez), megalencefalia y déficit intelectual variable. Otros signos son protuberancia frontal, reflejos persistentes del lóbulo frontal, estrabismo y convulsiones.

LD90.2	Enfermedad semejante a la enfermedad de Pelizaeus-Merzbacher
Leucodistrofia autosómica recesiva que comparte característica clínicas y radiológicas idénticas a las de la enfermedad de Pelizaeus-Merzbacher ligada al cromosoma X.

LD90.3	Síndrome de Prader-Willi
Trastorno genético infrecuente caracterizado por anomalías hipotalamohipofisarias con hipotonía grave durante el período neonatal y los dos primeros años de vida, e inicio de hiperfagia con riesgo de obesidad patológica durante la infancia y la edad adulta, dificultades de aprendizaje y problemas de comportamiento o psiquiátricos graves.

LD90.4	Síndrome de Rett
Enfermedad el desarrollo temprano aparentemente normal va seguido de una pérdida total o parcial del habla y de las habilidades locomotrices y del uso de las manos, conjuntamente con una desaceleración del crecimiento de la cabeza; por lo general, de aparición entre los 7 y los 24 meses de edad. Son signos característicos el movimiento de las manos sin objetivo aparente, las estereotipias con las manos, y la hiperventilación. El desarrollo social y del juego se detienen, pero el interés social tiende a mantenerse. A los 4 años de edad empieza a aparecer ataxia y apraxia del tronco, con frecuencia seguido de movimientos coreoatetoides. Casi invariablemente cursa con retraso mental grave.

LD90.Y	Otro(a)(s) afecciones no sindrómicas con trastornos del desarrollo intelectual como característica clínica destacada especificado(a)(s)

LD90.Z	Afecciones no sindrómicas con trastornos del desarrollo intelectual como característica clínica destacada, sin especificación

  LD9Y  	Otro(a)(s) anomalías del desarrollo prenatal especificado(a)(s)

  LD9Z  	Anomalías del desarrollo prenatal, sin especificación
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