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INTRODUCCION

Las malfomaciones congénitas son cada dia mis evidentes en parte al progre-
N
so de la Medicina, que ha disminufdo la frecuencia y mortalidad de otros pa-

decimientos (infecto-contagiosos), ya que se han mantenido sin modificacio-

nes en la frecuencia las anormalidades congénitas. (4)

Las anormalidades congénitas son defectos estructurales macroscdpicos presen

tes en el neonato. Cuando existe un padecimiento y el defecto & los defectos

al nacer son estables, permanentes y sin evolucidn durante la vida, constitu-
P

yen una anomalfa & malformacidén congfnita. Cuando es activo en su existencia

y evolutivo en el tiempo, se tratarf de una enfermedad congénita. (6)

En este trabajo, sdlo trataremos las del primer grupo 6 sea, las que corres-
.
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ponden a las anormalidades & malformaciones congénitas y en las del Sistema_

Nervioso Central.

Los médicos que se enfrentan a la dificil tarea de proporcionar servicios de
tratamiento a nifios con estas anormalidades y a sus familias, tienen ante si
un nfimexo de problemas dificiles; &stos van desde decidir la manera de infor
mar a los padres que su hijo tiene una anormalidad congénita del Sistema Nex
vioso Central, hasta ocuparse de los otros familiares que constituyen un ele

nmento de tensidn.

El enfoque eficaz de estos problemas requiexe de saber que el tratamiento -
constituye el aspecto central de la atenci®n del nifio; las necesidades de és
tos, (nifios] y sus familiares no resultarin satisfechas actuando en recipro-
cidad con &stas finicamente acerca de aspectos de enfermedad fisica aguda, si

no que hay que dirigir la atencidn tanto a las variables psicosociales como_



a las médicas y poner el acento en el sistema conjunto de la familia,

El motivo de presentar este trabajo es para hacer &nfasis en la particular -
importancia que tiene la patologia del nifio, J:as anormalidades congénitas, en
especial las del Sistema Nervioso Centr'al, tanto por su frecuencia como por_
su gravedad y porque, a pesar de que ya se cuenta con estudios de laboratorio
y gabinete especializados, unos m;y especificos (empleo de la alfaproteina, ~
yltrasonografia, fetoscopia, amniocentesis, amniograffa) (7,8), tanto para su
diagndstico intrauterino como neonatal, su prondstico sigue siendo sombrio en

nuestro pais,

OBSERVACION,

En el transcurso de la Residencia de Medicina Familiar tuve la oportunidad de
observar los problemas y desajustes que soclal y emocionalmente tienen que -~
afrontar, tanto el nficleo familiar como el paciente con malfoxrmaciones congf-
nitas, siendo este desajuste m3s severo § m3s marcado en pacientes con mal---
formaciones del Sistema Nervioso Central.

La intencidn de este estudio es tener una idea mds clara de la frecuencia con
gue se presentan las malformaciones del Sistema Nekviosc; Central y que se com

plementa con estudios a posteriori,



OBJETIVOS
Conocer la Morbilidad y Mortalidad de malformaciones congénitas del Sis~

tema Nervioso Central en estos tres afios en nuestra Clinica.

Conocer la malformacidn congénita del Sistema Nervioso Central m3s fre--

cuente en estos tres afios.
Conocer el lugar que ocupa entre las demis malformaciones.

Conocer su frecuencia y presentacidn por sexo.



DATOS HISTORICOS

Entre las malformaciones congfnitas que pueden considerarse patoldgicas, muy
poco ha podido averiguarse con certeza en restos propiamente prehistdricos;-
de Acondroplasia se conocen casos inmortalizados por bellisimas estatuillas_
y figuras de la cultura de Benin (Nigeria, Siglo XIV) y de varias dinastias_
egipcias, asi como de la cultura Badariense, anterior a la unificacidn del -
imperio egipcio. Esto es de hace cerca de 6 000 afios. Antes de la cultura
helenfistica y de la Edad Media, se describe en el neolftico inglés de Wind--
mill wiltshire un caso de microcefalia, también se pretende conocer signos_
de mongolismo en un huaco de procedencia incierta atribuido al final de la -
época precolombina y otro en una poblacidn sajona (Brothwell, 1960). También
se conocen en esta poca deformidades del créneo como la Oxicefalia & Escafo

cefalia,

Una grave anomalia, como es la hidrocefalia, se ha mencionado en la 8poca rxo
mana de Norton, Inglaterra y en Egipto; la mamia Nax 574 de Argin era de un_
nifio que presentaba esta anomalfa, acompafiada de un notable raquitismo & xe-

traso mental en la formacidn de su esqueleto.

Son pucos los datos que podemos obtener de causas de mortalidad infantil, -
porque sc pierden muy facilmente los huesos de los nifios, que por su debili-
dad y menor resistencia Ssea a la meteorizacidn en superficie & a los Acidos
y organismos del suelo, por este motivo la comparacidn de porcentajes & Indi
ces de mortalidad infantil en las &pocas prehistdricas es muy poco ilustrati

vo. De lo que si podemos saber un poco mas, son de las nociones de Eugene-- .

sia propias de las civilizaciones primitivas, El infanticidio concierne en_



éximar lugar a los nifios anormales, como los nacidos de un parto patoldgico,”
con deformidades evidentes & parto gemelar, tambifn el temor a lo desacostum
brado y las supersticiones, motivaron el :';m;.‘anticidio; en otras civilizacio-
nes fueron por motivos estéticos & de be'lleza humana, como fue la griega y =~

en particular los espartanos. (5)



DEFINICION DE CONCEPTOS.

Malformaciones Congénitas,
Se define como un defecto estructural que existe desde el nacimiento, en al-
gfin tejido u drgano de la economfa., Este defecto puede ser macroscOpico 8 -
nicroscbpico, superficial 8 interno, familiar & esporddico, hereditario & no

hereditario, Gnico & mlltiple. (2}

Hidrocefalia.

Hay varias causas que se encuentran sugeridas para la explicacic‘)x; de la for-
macidén de hidrocefalia, las cuales justifican la etioclogila de las diferentes
malformaciones, Una es bloqueo de 1iquido cefalorriquideo por obstrliccién -
en los agujeros de Luschka y Magendie & en el espacio subaracnoideo. Pero_
la sobreproduccién en los plexos coroideos de los ventrfculos laterales estd
bien establecida en otros casos., Los signos clinicos mis comunes son: aumen
to de volumen de la cabeza, aumento de la presidn intracraneal, papiledema,-

vémitos y retraso mental, (1,2}

Anencefalia.

En esta anomalia hay defectos © ausencia total de los huesos membranosos =
del craneo, también faltan los hemisferios cerebrales y el cuerpo estriado,
y las estructuras del cerebro restantes presentan malformaciones monstruo~--

sas, (2)

Encefalocele,
Es un defecto craneal, consistente en una evaginacién de tejido cerebral a -

través de la lineca media del defecto que presenten los huesos membranosos -



del crdneo, Estos defectos se localizan mis a menudo en la regidn occipi- -

,

tal. (1,2} : ' !

Meningocele,
Del meningo y del griego Kele-Hernia, Hernia del meningo. Tumor formado =~

or la protusidn 6 hernia de las meninges de origen fetal.
P P g g

Mielomeningocele.
Espina bifida con hernia de la médula espinal y meninges. Sindnimos: Hidro-

rraquis externo, Mielorraguisquesis, Mielosquizomeningocele.

Frecuencia:

Aproximadamente el 20% de los productos que no se desarrollan, forman el ti-
po mas grave de malformaciones congénitas, anormalidades menos graves pero -
todavia incompatibles con la supervivencia fetal, terminan en abortos y como
es 18gico esperar, la mayoria de los abortos ocurren en el primer trimestre_
de la gestacidn, torndndose progresivamente menos frecuentes con cada mes de
embarazo; dentro de esta armazdn de referencia, las anormalidades congénitas_
en nacidos vivos corresponden a anormalidades lo suficientemente benignas pa-

ra permitir la supervivencia hasta el t&rmino de la gestacién.

No hay datos adecuados acerca de la frecuencia verdadera de las anormalida--
des congfnitas en mortinatos ni en nacidos vivos. En varios estudios se in-
dican frecuencias que varian entre 1% a 10% de nacidos vivos. Estas malforma
ciones son tan variadas y diferentes que es imposible describir cada una de -

€llas. (10)

Ademds, las cifras de frecuencias de las anormalidades congénitas varfan mu-

cho, debido a que no suelen informarse como obligatorias a la Secretaria de ~




salubridad, lo que sucede no sdlo en la Repfiblica Mexicana, sino en diyersos
palses desarrollados. Las cifras varfan del 0,75 al 1,90%, y en diversas =
partes del mundo en 1,26% y que al final del primer afio de " vida esta cifra_
se duplica, al ser descubiertas malformaciones que son inadvertidas en el -~
neonato, La Organizacibn Mundial de la Salud en 16 paises, informd el 1,26%
de anormalidades congénitas en 24 hospitales de Gineco-Obstetricia durante -
un lapso de 2 afios, de un total de 416 695 nacimientos, Aguilar y Sosa en =
11 412 partos encontraron un total de 1,24%, Chdvez y Rojas informa de 1.6%_

en 65 540 recién nacidos vivos. (11)

Otros autores refieren que en el 2% de todos los recién nacidos vivos, se en
cuentran anormalidades congénitas y en aproximadamente el 0.5%, &stas son de
naturaleza grave. En los Estados Unidos uno de cada 16 que nacen vienen al -
mundo con una imperfeccidn anatémica importante, A pesar de que las malfor-
maciones fueron reproducidas y descritas en dibujos y obras literarias de -
todas las civilizaciones antiguas, ha sido muy escasa la atencidn que se les
ha prestado, hasta hace relativamente poco tiempo. Hubo empero, dos dra.m&tl‘._
cos sucesos que contribuyeron a que se enfocara la atencidn pfiblica general

sobre las deformaciones de nacimiento.

En 1941, Gregg describid por primera vez en Australia los defectos gue se -
obsexvaron después de las epidemias de rubeola de la década de 1931 a 1941,
Posteriormente de 1964 a 1965, una epidemia de la misma enfermedad en los Es
tados Unidos, tuvo como resultado el nacimiento de 30 000 infantes, con anox
malidades congénitas. Se calcula que en esa epidemia el 50% de las madres -
que padecieron la rubeola en el curso de su primer mes de embarazo, el 22% -

de las que la tuvieron en el segundo mes de gestacidn y el 6% de las que se_




contagiaron durante el tercer mes, dieron nacimiento a nifies con deformidades,
En 1960-1961, mientras los investigadoxes trataban alin de precisar el sfndrome
post rubeola, otro suceso importante se di§ a conocer: una epidemia de 5 000 -

criaturas deformes a causa de embriopatias causadas por Talidomida,

Aparte de estos dos importantes sucesos, los pediatras habian empezado a sefia
lar el hecho de que junto al descenso de la mortalidad infantil a causa de -
agentes patdgenos infecciosos, habfa un aumento concomitante de la a_tencisn -

médica que se dispensaba. a los nifios con anormalidades congénitas,

En los Estados Unidos causan aproximadamente el 20% de labs muertes durante el
tercer trimestre del embarazo y el 15% de los fal]ecimientos en el perfodo -~
neonatal, En M&xico en 1957, se les atribuyd el 5% de un total de 30 "770 - -
muextes fetales tardias y el 3% de los fallecimientos de nifios menores de un
afio. En el éentro Hospitalario "20 de Noviembre" del I.S,S.S.T.E., en un es-
tudio sobre malformaciones congénitas efectuado de los afios 1961-1964, se en-

contraron un total de 450 casos,

En Inglaterra la frecuencia de las malformaciones cong@nitas graves ha aumenta
do en los filtimos afios, camparado el nfimero de malformaciones que presentaron
los Sbitos en 1961 con los ocurridos en 1970, se sefiala un aumento de 24.6% -

de las muertes debidas a malformaciones. (16)

En México, en el Hospital Infantil, en una revisidn se encontraron 1 000 ca-
sos consecutivos, desde 1940 a 1967, de un total de 200 254 ingresos, lo que _
representa un 5% de los pacientes admitidos.

Esta cifra no es representativa de la frecuencia general de la poblacién de -

la ciudad de México & del pals. (4) José G. Heredia Diaz, en un estudio he--



cho sobre el censo de 1970, sobre las enfermedades mas frecuenteslen la Repfi
blica Mexicana las malformaciones congéﬁitas ocuparon: en menoxes de un afo__
el quinto lugar como causa de mortalidad, tasa ae' 174,90 (100 000 vives), no
veno lugar como causa de mortalidad perinatal con 2%, quinto lugar como cau-

sa de mortalidad neonatal con 4.,5%, (4,13)

En particular, las anormalidades cong@nitas del Sistema Nervioso Central, te
ma de nuestra Tesis, algunos autores refieren que constituyen el 25% de todas
las anormalidades cong€nitas y tienen factores causales semejantes y repercu

siones médico sociales parecidas. (16)

En Estados Unidos mueren 180 000 nifios anualmente a causa de malformaciones_
congénitas y de &stas, 60% corresponden al Sistema Nervioso Central y entxe
8stas el 30%, a crineo y espina bifida, (4} se ha visto en varios palses -
como Canadd, Estados Unidos y Alemania, que &stas anomalias son mis frecuen-
tes en las nifias; s6lo en Japdn predomina en varones. Los paises que tienen
el mis alto porcentaje de estas anomalfas son, por orden de frecuencia: Ix--

landa 4.2 por mil, Escocia, Canadd, Inglaterra, Paises Bajos y Alemania. (4)

En estados Unidos las anormalidades congdnitas del Sistema Nervioso Central_
incluyendo la anencefalia, tienen una frecuencia de 1 a 2 por mil nacimien--
tos. Edwards encontrd que la hidrocefalia y la espina bifida eran un 40% -
mis comunes en el primer hijo y aumentaba con mayor edad matefna (mds de 35_
afios} (4) stevenson y Castafieda, observaron que eran mis frecuentes en las
clases sociales bajas que en las altas, (4) En el Hospital Infantil de Mé-
xico se encontrd en 1 000 casos 601 mielomeningoceles, que es 60,1%, 282 me-

ningoceles que es el 28,8% y 117 fueron meningoencefaloceles que representan

10



el 11,7% del total de los casos, Kuhlendahl en observaciones'éexsonales’, ‘re,
fiere que las malformaciones por celes no xégistran un aumento relati\.ro en - :
los filtimos 20 afios. Segfin se demostrd, la incidéncia de celes de vefificf)__
en la docunentacidn referente a algo mds de 1 000 000 de recién nacidos en -
dos grandes clfnicas obstdtricas; se encontraron 116 meningoceles, &sto sig-
nifica el 1,16%, lo que concuerda con lo encontrado por Eichmann y Gesenius__
de Berlfin, as{ como por Hornack de Hamburgo, quienes sefialaron el 1,7 por -~

mil, (14)



~

MATERIAL ¥ METODOS

Se efectud la revisidn de 3 afios (1981-1983) de las formas de control hos-

pitalario, camo son:

- Consulta Externa,

- Formas de control de ingresos y egreso de los diferentes Servicios de -~
Pediatria,

~ Libretas de Tocoquirﬁréica.

- Departamento de Estadistica.

s6lo se encontrd la informacién mds completa en las formas de egreso hospi
talario del Servicio de Pediatria, por lo que finicamente se analizan Estos

datos por considerar que son los que mis se apegan a la realidad.

El an§lisis comprende bisicamente seis malformaciones del Sistema Nervioso

Central:

- Hidrocefalia,

- Meningocele

- Mielomeningocele
- Enpefaloeele

- Anencefalia

- Mielomeningocele con hidrocefalia

12



CUADRO No, 1

NUMERO DE CASOS POR APARATOS Y SISTEMAS
. "

APARATOS Y SISTEMAS NUMERO DE CASOS PORCENTAJE
Digestivo y de la pared 160 42,11
abdominal
Osteomuscular 70 18,42
Nervioso Central ' 63 . 16,58
Cardiovascular 16 4,22
Genito-~Urinario ’ 40 10,52
Otras del S.N.C, * 7 1.85 -
Otras . 22 5,78
RusPiRaTs k10 F] 0.5
TOTAL 380 100,00

En este grupo encontramos que de los siete tipos de malformaciones congéni-
tals analizadas, las del Sistema Nexrvioso Central ocupan el tercer lugar con
el 16,58%, Esto solamente en las malformaciones que estamos estudiando, pe
ro si le sumamos el 1.85% de otras del Sistema Nervioso Central, ocupa el -

sequndo lugar con el 18,42%, unido con las del sistema osteomuscular,

* Las malformaciones que no estdn incluidas deptxo de las especificadas,
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CUADRO No, 2

MALFORMACIONES CONGENITAS DEL SISTEMA NERVIOSO CENTRAL

NOMBRE " NUMERO DE PACIENTES PORCENTAJH

HIDROCEFALIA 31 o 49,20
MIELOMENINGOCELE . 10 . 15.88

MIELOMENINGOCELE CON

HIDROCEFALIA 8 12,69
MENINGOCELE 7 . 11,11 -
ANENCEFALTA s 7.95
ENCEFALOCELE 2 : 3,17
TOTAL 63 100.00

La Hidrocefalia es la anormalidad que presenta el mayor nfimero de casos
con el 49,20%, siguiendo el Mielomeningocele con el 15.88%, entre las ~

dos suman el 65,08% de la totalidad de los casos.
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CUADRO No. 3

NUMERO DE PACIENTES POR SEXO

SEX0 NUMERO DE PACIENTES' PORCENTAJE
FEMENINO . 35 55,6
MASCULINO 28 44,4
TOTAL 63 100,0

El sexo femenino es el mAs afectado, pues el 55.6% de la totalidad

de los casos corresponden a este sexo; al sexo masculino coxrespon=

" den el.44.4%,
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CUADRO No, 4

NUMERO DE CASOS POR SEXO Y POR ANORMALIDADES

ANORMALIDAD FEMENINO MASCULINO TOTAL
HIDROCEFALIA 17 14 o
MIELOMENINGOCELE 4 6 10

MIELOMENINGOCELE CON

HIDROCEFALIA 3 5 8
MENINGOCELE 4 3 7
ANENCEFALIA -5 0] 5 -
ENCEFALOCELE 2 o] 2

TOTAL 35 28 63

El sexo femenino continfia siendo el mds afectado, pues 17 de los 31
casos de Hidrocefalia corresponden a este sexo. Asf tambi&n el Me-
ningocele, Ancncefalia y Encefalocele, en la mayoria de los casos &
la totalidad de los mismos, son del sexo femenino, En cambio de se
%o mascylino predomina en los casos de Mielomeningocele y de Mielo-

meningocele con Hidrocefalia.

16
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CUADRO No, 5

PACIENTES VIVOS CON ANORMALIDADES

CONGENITAS DEL SISTEMA NERVIOSO -

CENTRAL 42, 66.6%

PACIENTES FALLECIDOS POR ANORMAL_:E

DADES CONGENITAS DEL SISTEMA NER~

VIOSO CENTRAL. 21 - 33,.3% .

TOTAL o 63 - 100.00
CUADRO No, 6

DEFUNCIONES DE LAS.ANORMALIDADES DEL SISTEMA NERVIOSO CENTRAL, :

!

e FEMENINO | MASCULINO TOTAL  }
i

HIDROCEFALIA 4 6 10 4!
MIELOMENINGOCELE, 2 2 4
MENINGOCELE 0 0 o
ANENCEFALIA 3 2 5
ENCEFALOCELE 0 0 0
MIELOMENINGOCELE CON .
HIDROCEFALIA Q 2 2
TOTAL. . - - .9 12 21

17




CUADRO No, 7

FEMENINO MASCULINO TOTAL

1q.8Y 28.5% Y36/
HIDROCEFALIA 184403 28 % 42240
MIELOMENINGOCELE 9,52% . 9,52% ’ 19,04%
MENINGOCELE 4] 0 o
ENCEFALOCELE ) 0 0 . 0
ANENCEFALIA 14,.28% | 9.52% | 23,80%
MIELOMENINGOCELE CON
HIDROCEFALIA Q 9,52% | 9,52%
TOTAL 43330% FER 100, 00%

fa-8v2 Shid

La mortalidad de los pacientes estudiados, fue de un 33,3% en total,
correspondiendo su mayor frecuencia al sexo masculino con S&EBo% y_

S#8%
al sexo femenino un éa¢PO%,

' ¥2.87%

Correspondiendo a la Hidrocefalia el mayor porcentaje de muertes con
un 47,84%, siguidndole la Anencefalia con un 23.80%, el Mielomeningo-
cele con un 19,04%. Y por filtimo, Mielomeningocele con Hidrocefalia

9.52%,

1




CESTA TESS O DFRE
MR DE Lt

CUADRO No. 8

ESTANCIA HOSPITALARIA

DIAS PACIENTE CON ANORMALIDADES
CONGENITAS DEL SISTEMA NERVIOSO

CENTRAL 1 121 DIAs

PROMEDIO DIAS PACIENTE 17,79 DIas

La totalidad de dfas de estancia hospitalaria de los pacientes con -
malformaciones congénitas del Sistema Nervioso Central fue de - -

1121 afas, con un promedio de 17,79 dfas por paciente.

r
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A
CONCLUSTIONES

En el Hospital General de Zona No, 1 del I.M,S.S, en Mexicali, B.C,
de 1981 a 1983 se presentaron 63 casos por malformaciones del Siste
ma Nervioso Central, correspondiendo al 16,58% del total de malfor-

maciones presentadas en ese lapso de tiempo,

Las malformaciones del Sistema Nervioso Central ocuparon el 3er. 1lu

gar entre las malformaciones por aparatos y sistemas,

La Hidrocefalia fue la malformacién de Sistema Nervioso Central mas

frecuente, correspondiendo al 49,20% del total de los casos.
Hubo 21 defunciones correspondiente al 33.3% del total de casos.

La Hidrocefalia fue la principal causa de muerte correspondiendo -

al 47,24% del total de muertos.

No hubo diferencia significativa en la presentacidn en cuanto al -

sexo del paciente,

El promedio de estancia hospitalaria por paciente fue de 17,79 - -~

dfas,

20



COMENTARTILO
\
Probablemente nunca llegue a ser };sosible prevenir todos los defectos de -
nacimiento, y no se cuenta con ningfin medio que garantice que un determi-~
nado embarazo no ha de terminar con el nacimiento de una criatura anormal,
Prevenir la posibilidad de que se presente una enfermedad & malfomacl&n__
hereditaria es un paso importante, pero para €llo es preciso tener una = -
historia clinica y construir el drbol gencaldgico familiar del paciente,-
No obstante, la estadistica no es suficiente, sino que debe tenerse en -
cuenta la repercusidn total de la enfermedad hereditaria sobre la familia

incluyendo los aspectos emocionales, sociales y religiosos. -

Toda pareja con razones para creer que un pariente cercano padece § pade-
cib un trastorno que pudiera ser hereditario, deberf consultar a un exper
to en Genética antes de que se embarace, Tal consulta es‘ especialmente__ -
de aconsejarse, sobre todo, en el caso de parc_ajas matrimoniales que hayan

tenido ya una criatura con malformaciones genéticas.

21
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MALFORMACIONES' CONGENITAS DEL  S.NC.

~ FEMENINO

5

ZCASOSI-ENCEFALOCELE' .
10y |TOTAL 2 MASCULINO
5 CASOS ANENCEFALIA
100 TOTAL 5
4CASOS  |MENINGOCELE | 3 CASOS
s7.2  |TOTAL 7 a2.8/
3 CASOS |MIELOMENINGO
£ HDROCEFALIA | 5 CASOS
L]
315/ |TOTAL 8 62.5 /
4 CASOS el OMENGOCE | 6 CASOS
. LE
40/, TOTAL 10 60,/
17 CASOS HIDROCEFALIA |14 cASOS

54.84 /.

TOTAL 31

45.16/:
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