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ANTECEDENTES CIENTIFICOS

Las malformaciones congénitas, representan un complejo gru-
po de entidades patolégicas, las cuales repercuten en el niicleo

familiar, asi como también sobre la sociedad y el medio ambiente

Se define como malformacidén congénite a todo aquel defecto
estructural presente al nacimiento, resultado de un desarrollo
embrioldgico alterado y que producen limitaciones en las esferas
bioldégica, psicoldgica y social del individuo. Se pueden dividir
en mayores y menores, entendiéndose por mayores aquellas que
producen limitaciones importantes en dichas esferas. Segin
su etiologia, las malformaciones congénitas se pueden clasificar

como: 1.- Genéticas, 2.~ Ambientales y 3.- No bien definidas (6)

Los defectos del tubo neural son un grupo de malformaciones
del cerebro y médula espinal que se originan en varios momentos
durante la gestacién. Las mds comunes son Anencefalia y Mielome-
ningocele, segln algunos autores, las cuales surgen durante el
proceso de neurulacidén, un periodo bien definido entre los dias
179 y 309 después de la ovulacidén. Algunos autores incluyen a
los Encefaloceles, Hidrocefalia y varias lesiones caudales den-
tro de los casos de defectos del tubo neural. Estos defectos son
clinicamente aparentes por estar abiertos, con exposicién de
+ejido nervioso, en contraste a los defectos postneurulacién que

sstén cubiertos por piel. {1, 2)

Tres categorias generales de defectos de neurulacidn, a sa-
ber, craneoraquisquisis {disrafismo total), anencefalia y mielo-

meningocele, existen desde el punto de vista clinico. La craneo-
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raquisquisis es una condicidn en la cual el cerebro y la médula
espinal estdn expuestos en la superficie. La enencefalia existe
cuando el tejido cerebral estd expuesto a la superficie a través
de un defecto en el cuero cabelludo y el créneo, la médula espi-
nal permanece intacta. El mielomeningocele puede ocurrir en
cualquier parte a lo largo del eje espinal, pero mis cominmente
ocurre en la regidén lumbar; no estdn cubiertos por piel, aunque

puede reepitelizarse. (1, 2, 5)

Estd aceptado generalmente que los defectos del tubo neural
en el humano son causados por la falta de plegamiento de éste.
Ha sido postulada una hipdtesis basada en un inadecuado aporte
de nutrientes como causa de esta alteracibén, de acuerdo a ésto,
un retraso en el establecimiento del flujo sanguineo o una abe-
rracién de la vascularizacién que irriga el tejido neural, puede

interferir con el plegamiento del tubo neural. (3, 4, 5)

Después del cierre de los neuroporos rostral y caudal pus-
den surgir un gran nimero de malformaciones del sistema nervioso
central (defectos del tubo neural postneurulacién). Debido a que
el ectodermo embrionario cubre la superficie del embrién, estas
malformaciones estédn cubiertas por piel o cerradas. Entre estas
lesiones estdn: Iniencefalia, Encefalocele, Hidrocefalia y le-

siones lumbosacras. (1, 2, 3)

Por lo tanto, estos defectos son resultado de un fallo en
la fusién de la linea media posterior del créneo (Créneo Hendido)
o de la columna vertebral (Espina Bifida). El resultado es una
hendidura bsea a través de la cual saldrén cantidades variables
de Cerebro (Encefalocele) o de M&dula Egpinal, en cuyo caso se
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llamard: Meningocele, Mielomeningocele o Raguisquisis, segin sea
una herniacidén de Meninges o que esté acompafiada de Parénquima

Medular o Raices Nerviosas. (5, 9)

La Anencefalia, Espina Bifida y Encefalocele pueden resul-
tar de genes mutantes simples, anormalidades cromosdémicas o in-
fluencias intrauterinas directas o por la accién combinada de
factores genéticos y ambientales deéconocidos. No hay, por
lo tanto, una etiologia definidae por lo que se piensa en un ori-
gen multifactorial. Este {(ltimo grupo multifactorial, hace mis
del 90 7 de estas alteraciones. Se han implicado también factores
geogréficos, étnicos o variaciones raciasles, variaciones esta-
cionales o temporales, medic socioecondémico bajo, baja parided e
infertilidad relativa. Otros estudios mencionan a trastornos en
el metabolismo de los folatos en la mujer embarazada, como fac-
tor predisponente, otros los han relacionade con la vitamina A e
incluso algunos agentes han sido considerados, por diversos au-
tores, como teratdgenos en un pequefio nimero de casos: Hiperter-
mia materna, aminopterina, citrato de clomifeno y valproato de
sodie. (1, 7, 10)

En paises desarrollades, constituyen la segunda causa
de malformaciones congénitas mayores después de las malformacio-
nes cardiacas. Se han reportado variaciones importantes en la
prevalencia y epidemiologia, menciondndose tan alta en las Islas
Briténicas como 3.05 a 6.79 casos por 1000 nacidos vivos y naci-
dos muertos, respectivamente, para anencefalia y de 3.33 a 4.13
casos por 1000 para mielomeningocele, y mucho menor en Francia,

Woruege, Hungria, Checoslovaquia, Yugoslavia y Japdn, siendo so-
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lo de 0.1 a 0.6 por 1000 nacimientos. En México se reporta una
frecuencia de 1.5 por cada 1000 nacidos vivos. Para el meningo-
cele se ha considerado una prevalencia de uno en 3000 recién na-
cidos. El riesgo de recurrencia tanto para un segundo hijo afec-
tado como para los posibles hijos de éste, es empirico, aunque
algunos autores mencionan que la posibilidad de recurrencia es

de aproximadamente 1en20. (1, 2, 3, 4, 6)

Algunos estudios reportan que este tipo de defectos son mis
comunes en mujeres que en hombres. Aunque otros autores han pu-
blicado una mayor predominancia en el sexo masculino (pare algu-
nos tipos de malformaciones) o ninguna diferencia entre ambos
sexos. Se ha visto incluso, cierto tipo de relacién con el cro-
mosome. X. Probablemente existan diferencias en la incidencia y
prevalencia por el diagndstico prenatal del defecto y el aborto

terapeQtico consecuente. (8, 9, 10)

Un punto importante es lo anteriormente expuesto, propi-
ciando la "prevencién" y manejo de estas malformaciones, ya que
existe en la actualidad la posibilidad de poder diagnosticar
prenatalmente los defectos del tubo neural abiertos por la de-

terminacién de la alfa-fetoproteina.

La alfa-fetoproteina, una globulina del suero fetal, se
produce en un principio en el saco vitelino y luego en el higado
e intestino del feto. Una porcién de esta proteina pasa de la
orina fetal al liquido amniético. En los casos de defectos del
tubo neural, hay una transferencia de componentes de la sangre
fetal al liquido amnidtico, por lo que se elevan las concentra-
ciones de esta proteina tanto en el suero de la madre como en
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aquel. Hay aumento de la alfa-fetoproteina en el suero materno
durante las primeras 20 semanas de la gestacién y luego disminu-
ye. En Gran Bretafia, un estudio conjunto de deteccién de la =al-
fa-fetoproteina en el suero materno informd haberla encontrado

en 380 2 de los fetos con defectos del tubo neural.

Zn malformaciones gque ocurren despuéds del cierre de los
neuroporos, esta determinacién es de poca utilidad ya que el

neuroepitelio no entra en contacto con el liquido amnidtico.

Otros métodos de diagndstico utilizados son la Ultrasono-
grafia y la determinacién de Acetilcolinesterasa en el liquido
amniético. Siendo la primera de particular importancia, ya que
ademéds de proporcionar una visualizacién de las lesiones raqui-
deas, cuando estas se detectan permite efectuar una adecuada
amniocentesis al localizar al feto y la placenta. La acetilcoli-
nesterasa est4 presente en el sistema nervioso central y el sue-
ro del feto, ausente en el suero materno y presente en bajos ni-
veles en el liquido amnidtico. Cuando las determinaciones de al-
fa-fetoproteina y acetilcolinesterasa en el liquido amnidtico
se combinan y si ambas estdn elevadas, es indicativo de defectos
del tubo neural abiertos, elimindndose asi los resultados falsos
positivos de la determinacién de alfa-fetoproteina sola. (1, 2,

5, &, 10)

Cuando el nifio nace con Mielomeningocele, generalmente ma-
nifestard problemas en 4 niveles interrelacionados: 1. Pardlisis
o debilidad muscular por debajo del defecto, 2. Alteraciones de
la sensibilidad cutdnea, 3. Incontinencia de vejiga e intestino,
y L. Hidrocefalis.

-5 -



El mielomeningocele se acompaiia hasta en un 90 7 aproxima-
damente de le malformacién de Arnold-Chiari (Chiari II), que se
asocia con hidrocefalia. Una minoria de estos casos puede cursar
con disfuncidén del tallo cerebral que incluyen estridor inspira-
torio, apnea central, cianosis y disfagia; otros problemas respi-
ratorios incluyen neumonia por aspiracién y cor pulmonale. El
mielomeningocele no tratado puede resultar en infeccidén del sis-
tema nervioso central o en hidrocefalia que incrementa répida-
mente. Se ha visto en pacientes en quienes se han efectuado mielo-
plastia y derivacidén ventriculoperitoneal y que desarrollan pos-
teriormente apneas repetidas con buen funcionamiento valvular,
que existe hidromielia abarcando desde regidén cervical hasta co-
lumna dorsal, valorédndose ésta por Resonancia Magnétice del cue-
1lo, debiendo tomarse en cuenta esta situacidn para el manejo

correspondiente. (11, 12, 13)

Algunos reportes indican una sobrevivencia igual en pacien-
tes en quienes la lesidn fue cerrada de aquellos en los que no
se repard. Otros autores manifiestan que hay mejoria con el pro-
cedimiento descompresivo en ciertos pacientes, pero debiendo
evaluar las alteraciones presentes (compresién del tallo cere-
bral) por medio de Cisternografia con Metrizamida o por Resonan-

cia Magnética.

El mayor avance terapelitico para el tratamiento de esta
condicién ocurrid cerca de 1960 con la introduccién de la deri-
vacién ventricular. Sin embargo, Lorber, en 1971, observd la
preocupacién en lo concerniente al tratamiento de todos los ni-
fios con mielomeningocele, en que si bien éste prolongé sus vidas,
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no parecidé ser siempre en mayor beneficio del nifio. A pesar de
ésto, en casi todos los casos, el tratamiento definitivo siempre
serd quirdrgico con el cierre del defecto. Posteriormente habrd
que efectuarse su derivacidén ventriculoperitoneal o ventriculo-
atrial. Sin embargo, algunos autores han obtenido mejores resul-
tados y recomiendan la derivacién simultdnea ventriculoperito-
neal, al momento del cierre del mielomeningocele, realizando
previemente a la cirugia estudio ultrasonogrdfico para valorar
el tamafio de los ventriculos, ya que la idnica contraindicacién
serian los ventriculos pequefios o normales. {14, 15, 16, 17, 18,
19,20)

Finalmente, se ha considerado que el enfoque terapéutico
debe ser multidisciplinario y decidir junto con los padres el
tratamiento en el caso de aquellos nifios que se consideren como
recuperables y tal vez con riesgo minimo de tener secuelas y de-
terminar las medidas que se toman en los que existe hidrocefalia
avanzada, meningitis purulenta, ventriculitis o grandes defectos
motores. En algunos hospitales un equipo incluyendo un neuciru-
jano, cirujano pldstico, fisioterapeuta, enfermera clinica y pe-
driatra, evalllan a cada neonato a la admisidén. Los criterios pa-
ra considerar un mal prondstico, incluyen: 1. Lesiones anatdmi-
cas torédcicas grandes y lumbares altas con paradlisis espinal
acompafiante, 2. presencia de problemas médicos adicionales que
amenazan la vida o malformaciones que requieran de tratamiento
extraordinario, 3. Hidrocefalia avanzada con perimetro cefalico
mayor de 2 DE arriba de la media al nacimiento o presencia de

manto cerebral frontal de menos de 1 cm., 4. Hemorragia o infec-
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cidn del SNC y 5. Circunstancias sociales que impiden el adecua-
do desarrollo emocional del nifio. El prondstico en la mayoria
de los casos, de cualquier modo, serd male, por las complicacio-
nes y secuelas de esta enfermedad, con un alto indice de compli-
caciones de tipo infecciosas, quirdrgicas, neurolégicas e inte-

lectuales. (21, 22, 23, 24)



PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

Se han realizado miltiples estudios con la finalidad de
proporcionar el mejor manejo y calidad de vida a los pacientes
con defectos del tubo neural, asi como también para valorar el
pronbéstico de los mismos, llegando incluso a considerarse la se-
leccién del manejo quirdrgico o no quirirgico como un dilema

tanto legal como ético, moral y médico.

Se puede considerar que en nuestro medio existe un ligero
predominio en la incidencia de estas malformaciones, con respec-
to a otras regiones, pero no se cuenta con un plan de manejo es-
tablecido para el mejor tratamiento de los pacientes con este
tipo de padecimientos, observéndose, probablemente como resulta-
do de ésto: Retraso en el procedimiento quirlrgico, infecciones
del defecto cuando éstos estdn abiertos, infecciones postquirir-
gicas, incluyendo ventriculitis y por consiguiente estancia pro-

longada del paciente y mayor necesidad dias/cama.

Este estudio fue realizado con el propésito de conocer las
causas que condicionaron prolongacién de la estancia hospitala-
ria, las complicaciones derivadas del retraso en el procedimien-~
to quirfrgico, las inherentes al propioc defecto, los estudios
mds cominmente efectuados y el manejo médico instalados, asi co-
mo las dificultades que existieron para la realizacién del plan

de manejo.

Este trabajo puede ser preliminar para la realizacidén de

un protocolo de manejo de este tipo de pacientes.



OBJETIVOS

Conocer el tipo predominante de malformaciones del tubo

neural
Conocer el plan de manejo instalado inicialmente.
Conocer los estudios mids cominmente solicitados.

Identificar las complicaciones derivadas del procedimiento

quirfirgico y las inherentes al propio defecto.

Conocer las causas que condicionaron la prolongacién de 1la

estancia hospitalaria y el tiempo promedio de la misma.

Conocer las dificultades que existieron para la realizacidn

del plan de manejo.
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MATERIALES Y METODOS

Se revisaron los expedientes clinicos de pacientes que in-~
gresaron al servicio de pediatria del Centro Médico del Sureste
"El Fenix", en el periodo comprendido del 12 de enero al 31 de
diciembre de 1989, con diagndéstico de alglin defecto del tubo
neural, de ambos sexos y con edades comprendidas entre 1 a 60

dias.

Se investigb: edad, sexo, diagndstico, manejo médico, estu-
dios de laboratorio y gabinete realizados, complicaciones pro-
pias del padecimiento y del tratamiento quirdrgico, causas de
diferimiento de la cirugia, asi como promedio y causas de estan-

cia prolongada.

Se considerd como estancia prolongada én forma arbitraria
a2 la permanencia en el hospital por mds de 15 dias a partir de
la primera admisibdn, no toméndose en cuenta las hospitalizecio-

nes posteriores.

Los datos fueron concentrados en una hoja especial planea-
da para tal fin y en base a esto se obtuvieron los resultados

que posteriormente se indican.

Este trabajo fué con caracter retrospectivo, observacional

_y descriptivo por lo que no ameritd tratamiento estadistico.

Los resultados fueron expresados por medio de grificas por-

centuales y cuadros.

b
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RESULTADOS

De un total de 80 nifos ingresados en el periodo requerido
para el trabajo, solo 42 de ellos reunieron los criterios de in-
clusién para el estudio, de éstos se excluyeron 6 por no haberse
localizado el expediente clinico. Todos los pacientes fueron de

primera vez.

De los 36 pacientes estudiados, 21 fueron del sexo masculi-
no (58.3%) y 15 del sexo femenino (41.6 Z). Se efectud la divi-
sién por grupos de edades, quedando comprendido el mayor nimero
de pacientes en el grupo de 1 a 15 dias de edad (27), siendo el
paciente de menor edad de 6 horas de vida extrauterina y el ma-
yor de 58 dias de nacido. (Figuras 1y 2)

El diagndstico més frecuente fue el de Mielomeningocele en
25 casos (69.4 %), seguido por la malformacibén de Arnold-Chiari
tipo II e Hidrocefalia en 11 (30.5 %) y 9 (25 %) casos respecti-

vamente, {Cuadro 1)

En cuanto al plan de manejo establecido inicialmente, todos
excepto un paciente, con diagnéstico de Meningocele Dorsal y Ra-
quisquisis, recibieron 2 o méds antibidticos de amplio espectro,
en ocasiones con dos esquemas de manejo completos, debido gene-
ralmente a infeccién del defecto, ventriculitis o infeccidn de
la herida quirirgica. Asi mismo en algunos casos (5) hubo nece-
sidad de manejo con acetazolamida, esteroide o anticonvulsivan-
tes (fenobarbital y DFH). Se efectud Puncidén Ventricular en 7
casos (19.4 %) y en un solo caso hubo necesidad de asistencia
ventilatoria. {Cuadro 2)
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Entre los exédmenes de laboratorio que més se efectuaron se
encontrd la Biometria Hemdtica Completa en 34 de los casos
(94.4 %), Grupo Sanguineo y Rh en 33 casos (91.6 %), Tiempo de
Protrombina en 31 casos (86.1 %) y Tiempo Parcial de Tromboplas-
tina y Plaquetas en 28 casos cada uno (77.7 %). Solamente se
efectud estudio de Liquido Cefalorraquideo en 8 casos (Citoqui-
mico) y Cultive en 7 pacientes. Entre los estudios de Gabinete
realizados, la Tomografia Axial Computarizada se llevd a cabo
en 9 pacientes (25 %) y la Ultrasonografia Transfontanelar en
10 de ellos (27.7 %). Se efectuaron un total de 9 estudios Ra-
diogrdficos, incluyendo Radiografias de Créneo, Columna, Tdérax
y Simple de Abdomen. El resto de estudios de laboratorio reali-

zados se muestra en el cuadro correspondiente. (Cuadro 4)

Las principales complicaciones encontradas, tanto propias
del defecto del tubo neural como las inherentes al procedimiento
quirdrgico se enlistan en el Cuadro 5; siendo las mds frecuentes
para el primer grupo la infeccién del defecto roto y la ventri-
culitis con 3 casos cada una y la Hidrocefalia con 18 casos
(50 %) para el segundo grupo. En 4 casos (11.1 %) se reporto
septicemia, presentdndose en un paciente posterior al procedi-
miento quirdrgico, no habiéndose realizado la reparacidn del de-
fecto en 3 de ellos.

La estancia hospitalaria mds corta fue de 2 dias y la mayor
de 62 dias existiendo un promedio de 16.4 dias por paciente,
considerédndose por lo tanto como estancia prolongada el tiempo
de hospitalizacidén en general. Del total de 36 pacientes, 14
(38.8 %) de ellos permanecieron en el servicio mds de 15 dias.

(Cuadro 6) - 13 -



Entre las causas de estancia hospitalaria prolongada se en-
contrd que la infeccidén del defecto y/o ventriculitis, ocupd el
mayor porcenteje, con un 57.1 Z de casos (8 pacientes), seguida
de la falte de tiempo quirdrgico y la infeccidén de la herida
quirdrgica y/o dehiscencia de la misma en 42.8 7 cada una (6 ca-
sos para cada una). El retraso en la realizacién de estudios de
gabinete fue la causa de hospitalizacidn prolongada en 4 casos
(28.5 2). (Cuadro 7)

Con respecto a las dificultades encontradas para la reali-
zacién del plan de manejo se puede decir que no existieron en
cuanto al manejo médico, habiendo solo para la realizacidén del
procedimiento quirirgico contratiempos como la falta de tiempo
quirirgico (12 casos), generalmente condicionado por cirugias de
urgencias que ocupaban las salas de quirdfano, la infeccidn
agregada del defecto y/o ventriculitis en 9 casos (25 2) lo cual
impidié la cirugia temprana y, el retraso en la realizacién de
los estudios de gabinete (TAC, USG Transfontanelar) en 8 casos.

Las demds causas se analizan en el Cuadro 8.

De los 36 pacientes estudiados, 8 fallecieron {22.2 %), in-
dicéndose las causas en el Cuadro 9, habiendo permanecido por
mds de 15 dias en el hospital{estancia prolongada) 3 de ellos;
entre éstos se reporta un caso de Hidranencefalia y otro por

Muerte Sibita al sexto dia de estancia hospitalaria.
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NUMERC DE PACIENTES

21
20

18
16
14
12
10

58.3 7%

41.6 %

FIGURA 1: DISTRIBUCION POR SEX0S

Im]m Masculino
VZA Femenino
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NUMERO DE PACIENTES

32

24
20
16

12

B

|

EDAD EN DIAS

1-15

16 - 30

31 - 45

FIGURA 2: DISTRIBUCION POR GRUPOS DE EDAD
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DIAGNOSTICO No. DE CASOS A

MIELOMENINGOGCEL. ROTO 18 500

OCELE w5 Roto 7 19.4
ARNOLD-CHIARI TIPO II 11 30.5
HIDROCEFALIA 9 25.0
MENINGOCELE 4 11.1
RAQUISQUISIS 2 5.5
ENCEFALOCELE 2 5.5
LIPOMENINGOCELE 1 2.7
MIELOENCEFALOCELE 1 2.7
HIDRANENCEFALIA 1 2.7
AGENESTA DE CUERPO CALLOSO 1 2.7

CUADRO 1: DISTRIBUCION POR DIAGNOSTICO
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MANEJO No. DE CASOS P4

ANTIBIOTICOS

BETALACTAMICOS 32 a8
AMINOGLUCOSIDOS 27 75
CEFALOSPORINAS 5 13.8
CLORAMFENICOL 1 2.7

OTROS MEDICAMENTOS

ACETAZOLAMIDA 5 13.8
ANTICONVULSIVANTES 3 8.3
ESTEROIDES 2 5.5
OTROS PROCEDIMIENTOS
PUNCION VENTRICULAR 7 19.4
ASISTENCIA VENTILATORIA 1 2.7

CUADRO 2: MANEJO MEDICO Y PROCEDIMIENTOS EFECTUADOS
A LOS PACIENTES CON MALFORMACIONES DEL
TUBO NEURAL DURANTE SU ESTANCIA HOSPITALARIA
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EXAMENES SOLICITADOS No. DE CASOS Z

B. H. C. 34 9.4
GPO. SANGUINEO Y RH 33 91.6
T. P. 31 86.1
T, P, T. 28 77.7
PLAQUETAS 28 7.7
CITOQUIMICO 8 22.2
L. C. R.
CULTIVO 7 19.4
CULTIVO DE SECRECION
DE HERIDA 3 8.3
V. S. G. TRANSFONTANELAR 10 27.7
T. A. C. DE CRANEO 9 25.0
RADIOGRAFIAS: (o oo . 1.1
COLUMNA 3 8.3

CUADRO 3: EXAMENES DE LABORATORIO Y GABINETE EFECTUADOS
A LOS PACIENTES CON MALFORMACIONES DEL TUBO
NEURAL DURANTE SU ESTANCIA HOSPITALARIA
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COMPLICACIONES No. DE CASOS %
PROPIAS DEL PADECIMIENTO
HIDROCEFALIA 18 50.0
PARAPLEJIA 15 41.6
PARAPARESIA 9 25.0
INCONTINENCIA DE
ESFINTERES 8 22.2
SINDROME DE COMPRESION - 19.4
DE TALLO CEREBRAL i
DEFORMIDAD DE EYTREMIDA~- 6 16.6
DES INFERIORES :
MICROCEFALIA 1 2.7
DESARROLLO PSICOMOTOR 1 2.7
RETRASADO ~ ) ‘
DEL DEFECTO ROTO Y
POSTQUIRURGICAS
DEHISCENCIA DE HERIDA 8 22.2
QUIRURGICA :
INFECCION Y/0 NECROSIS . 1.1
DEL DEFECTO ROTO '
SEPSIS A 11.1
VENTRICULITIS 3 8.3
FISTULA DE L. C. R. 3 8.3
NECROSIS DE HERIDA 2 5.5
QUIRURGICA
MENINGOENCEFALITIS 1 2.7
NINGUNA 3 8.3

CUADRO 4: COMPLICACIONES ENCONTRADAS EW LOS PACIENTES
CON MALFORMACIONES DEL TUBO NEURAL DURANTE
SU ESTANCIA HOSPITALARIA
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DIAS DE ESTANCIA

No. DE CASOS

%

1 a 15 dias

22

61.1

16 a 62 dias

14

38.8

CUADRO 5: TIEMPO DE ESTANCIA HOSPITALARIA. EL PROMEDIQ
DE ESTANCIA DE LOS 14 PACIENTES CON HOSPITA-
LIZACION PROLONGADA FUE DE 27.6 DIAS LO QUE
REPRESENTA UNA IMPORTANTE OCUPACION DIAS/CAMA,

CON COSTO ELEVADO SUBSECUENTE.

CAUSAS No. DE CASOS 7
INFECCION DEL DEFECTO . g
¥/0 VENTRICULITIS 57
PALTA DE TIEMPO
QUIRURGICO 6 42.8
INFECCION POSTQUIRURGICA
Y DEHISCENCIA DE HERIDA 6 42.8
RETRASO EN LA REALIZACION
DE ESTUDIOS DE GABINETE 4 28.5
RETRASO EN LA VALORACION
POR NEUROCIRUGIA 3 21.4
DISFUNCION VALVULAR 1 7.1

CUADRO 6: CAUSAS DE HOSPITALIZAGION PROLONGADA EN LOS 14
PACIENTES CON ESTANCIA MAYOR DE 15 DIAS. EN
OCASIONES EXISTI%&ON DOS O MAS CAUSAS.




CAUSAS No., DE CAS0S %

FALTA DE QUIROFANO
DISPONIBLE 12 33.3

RETRASO EN LA REALIZA-
CION DE ESTUDIOS DE 8 22.2
GABINETE

PROCESO INFECCIOSO
AGREGADO DEL DEFECTO 9 25.0
¥/0 VENTRICULITIS

FALTA DE VALORACION
0 SEGUIMIENTO POR 4 11.1
NEUROCIRUGIA

SE CONSIDERO CASO
NO QUIRURGICO

NO SE CONSIDERO 3 8.3
URGENCIA QUIRURGICA :

FALTA DE ANESTESIOLOGO
PARA LA REALIZACION DE 1 2.7
CIRUGIA

CUATRO 7: CAUSAS O DIFICULTADES ENCONTRADAS PARA LA
REALIZACION DEL PLAN DE MAMEJO QUIRURGICO
EN EL TOTAL DE 36 PACIENTES.

NOTA: EXISTIERON EN OCASIONES DOS G MAS CAUSAS
EN UN MISMO PACIENTE.
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CAUSAS No. DE CASO0S A
CHOQUE SEPTICO 2 5.5
VENTRICULITIS
CHOQUE SEPTICO 2 5.5
HIDRANENCEFALIA 1 R.7
HIDROGCEFALIA SEVERA
SINDROME DE COMPRESION 1 2.7
DE TALLO ENCEFALICC
MENINGOCEFALITIS
VENTRICULITIS 1 2.7
MUERTE SUBITA 1 2.7
TQTAL: 8 22.2

CUADRO 8: CAUSAS DE MUERTE EN & PACIENTES CON

MALFORMACIONES DEL TUBC NEURAL.
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DISCUSION Y RESUMEN

Los defectos del tubo neural constituyen un heterogéneo
grupo de malformaciones congénitas meyores, que son el resultado
de una falla del cierre del mismo en etapas tempranas de la Em-
briogénesis. Constituyen un grupo de patologias con una amplia

repercusién tanto a nivel familiar como social.

Cuando la alteracidén es grande no existe ninguna dificultad
en el diagndstico, sin embargo, cuando es pequefia puede pasar

inadvertida si no se explora adecuadamente la regién dorsal.

Un estudio previo indica un ligero predominio en la ineci-
dencia de los defectos del tubo neural en nuestro medio con res-

pecto a otros reportes en el pais.

En nuestro estudio se determindé una distribucién por sexos
pricticamente similar, aunque con un ligero predominio en el se-
%o masculino, situacién que ya ha sido establecida por diversos

autores.

El meyor niimero de pacientes quedd comprendido en el grupo
de 1 & 15 dias de vida, indicdndonos ésto que los pacientes son
enviados & nuestro Hospital en etapas tempranas, auague ésto no

.

influyé en la presencia o no de ruptura del defecto.

De los tipos de malformaciones del tubo neural, el Mielome-
ningocele ocupd el primer lugar con un 69.4 % de casos, lo que
concuerda con reportes previos y lo que motiva seguramente el
mayor nimero de complicaciones afiadidas, sobre todo, la infeccidh
del defecto ya que predomind el Mielomeningocele Roto en 18 de
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los 25 casos de esta alteracidn.

En relacién al cumplimiento del plan de manejo, se puede
decir que, con respecto al manejo médico se llevd a cabo en
97.2 7 de los casos, lo que nos indica que enloqueconcierne al
manejo por parte del Servicic de Pediatria Médica hay buen se-
guimiento de los casos, sobre todo en relacién a las complica-

ciones infecciosas.

Se solicitaron en la gran mayoria de los pacientes los es-
tudios de laboratorio preoperatorios de rutina, generalmente al
ingreso al servicio y posteriormente de acuerdo a las complica-~
cipnes agregadas que se fueron presentando, tales como ictericia
infecciones de vias urinarias, desequilibrio hidroelectrolitico
{un caso), trastornos metabdlicos e infecciones del defecto o
postquirirgicas. Cabe hacer notar que el estudio del Liquido Ce-
falorrequideo, tanto para Citoquimico como para Cultivo, sola-
mente se realizd en 8 pacientes, lo cual puede estar también en
relacién a la posibilidad de sospecha de neuroinfeceién, conclu-
yéndose que este estudio no es solicitado como examen rutinario
en la valorzcidn inicial de los pacientes con malformaciones del
tubo neural. Lo mismo puede comentarse de los estudios de Tomo-
grafia Axial Computarizade y Ultrasonografia Tranfontanelar,
nismos que se solicitaron en 9 y 10 ocasiones respectivamente y
solo en casos de duda de la existencia de hidrocefalia y para
valorar asi mismo la presencia de tabicamientos por ventriculi-
tis y decidir la instalacién o no de un sistema de derivacién
ventricular. Se puede considerar que no forman parte del plan

de manejo y diagndstico rutinario de estos pacientes.

- 25 -



Se encontrd en cuanto a las complicaciones que éstas més
bien fueron secundarias al propio defecto, més cominmente hidro-
cefalia, y generalmente en asociacidén de la malformacidén de Ar-
nold-Chiari tipo II, y las de tipo infeccioso (de la herida qui-
rirgica) aparentemente son mis frecuentes posterior al procedi-
miento quirGrgico (Mielomeningoplastia), pudiendo estar ésto re-
lacionado al tamafic del defecto, ya que al ser éste grande, tie-
nen que afrontarse los bordes de la piel que generalmente que-
dan a tensién con la necrosis inicial e infeccién subsecuente;

en ningln caso se realizd aplicacidn de injertos.

Podemos considerar que la mayoria de pacientes tuvieron una
estancia corta (menor de 15 dias) en el servicio, pero tomando
en cuenta el total de pacientes, éstos tuvieron una estancia
promedio en dias prolongade, lo cual es de esperarse por el im-
portante nlmero de complicaciones amén de otros factores que
también influyen en forme importante. Por lo mismo se encontrd
que de los pacientes con mayor estancia hospitalaria, la mayoria
de ellos cursdé con procesos infecciosos tanto del defecto como
del Sistema Nervioso Central. Otra causa también importante de
la prolongacién de la estancia lo constituyen: 1. La falta de
tiempo quirirgico generalmente por ocupacién de los quirdfanos
por urgencias quirlrgicas, que puede considerarse razonable tra-
tédndose de un hospital de concentracidén a donde son derivados
la mayor parte de casos quirdrgicos, y 2. La infeccidén y/o de-

hiscencia de la herida quirfirgica por lo comentado anteriormente.

Se puede considerar en cuanto a las dificultades encontra-
das para la realizacién del plan de manejo que éstas no siempre
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fueron por fallas técnicas,ya que en una gran mayoria se debie-
ron a procesos infecciosos del defecto o del Sistema Nervioso
Central a su ingreso a la Unidad, o poco después del mismo, lo
cual prolongd por lo tanto la estancia en el servicio, ademéds
de que en 7 casos se considerd como caso no quiriirgico o no me-

ritorio de cirugia de urgencia.

De la mortalidad, 8 casos de los 36 estudiados (22.2 7),
podemos decir que es elevada, pero ésta puede estar influenciada
por no haberse ingresado al estudio el total de pacientes capta-
dos inicialmente, por no cumplir con los requisitos establecidos.
Ademés es de esperarse por los defectos tan importantes que pre-

sentaban y los procesos infecciosos agregados tan severos.

En resumen y como se puede observar, a pesar de que el ni-
mero de casos no fue elevado, si nos da una imagen aproximada
de la realidad de este tipo de padecimientos en nuestro hospital,
el nimero frecuente de ellos y las causas de su manejo prolonga-
do, pudiendo detectarse que las complicaciones son generalmente

inherentes a la propia malformacién.

Esto nos hace reflexionar sobre la importancia que puede
tener en lo subsecuente el consejo genético a los padres de es-
tos pacientes, lo cual podria disminuir la incidencia de dichas

malformaciones.

Asi mismo, es imperativo establecer un plan de manejo que
sirva como guia para el tratamiento de este tipo de paciente y
evitar con ello en la medida de nuestras posibilidades las com-

plicaciones, sobre todo infecciosas y por lo consiguiente la
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prolongacién del tiempo de hospitalizacidn, que implica también

la desesperanza y cansancio del padre o la madre acompafiantes.
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1.

2.

CONCLUSIONES

Existe un ligero predominio del sexo masculino en nuestro

grupo de estudio.

El Mielomeningocele, como se ha reportade previamente, cons-
tituye, dentro de las malformaciones del tubo neural, la ma-

yor causa de ingreso hospitalario.

La mayoria de pacientes son enviados a nuestra Unidad del me-
dio rural y generalmente dentro de los primeros 15 dias de
vida. Podria ser posible un mejor tratamiento y prondstico
de los mismos si el defecto fuera detectado previamente al

nacimiento y enviado dentro de las primeras horas de vida.

El plan de manejo generalmente iniciado a su ingreso es a ba-
se de un doble esquema antimicroblano, sobre todo porgue la
mayoria de los pacientes llegan a nuestro Hospital con el de-
fecto roto, a pesar de ello, esto traerd consecuentemente

complicaciones de tipo infeccioso.

Los estudios més cominmente solicitados fueron los preoperato-
rios y cuando fueron necesarios los cultivos u otros. Se en-
contré que el examen de Liquido Cefalorraguideo no forma par-
te del plan de estudio inicial al igual que la Tomografia
Axial Computarizada y la Ultrasonografia Transfontanelar. Es-
to puede ser importante de tomarse en cuenta si se pretende

realizar posteriormente un protocolo de manejo.

. Las principales complicaciones encontradas fueron las infec-

ciosas y alteraciones motrices, mismas que se reportan como

“UESTA TESIS Mo des
SAR DE LA BBUOTECA



las mis frecuentes en la literatura mundial. El sindrome de
compresién de tallo cerebral sdlo se encontrd en pacientes

con hidrocefalia importante generalmente no derivada.

Se considera que en nuestro Hospital existe una estancia
prolongada de estos pacientes y las causas son tanto por fa-
lles técnicas como por complicaciones del padecimiento, pu-
diendo tal vez disminuirse ésta con la integracidn del pro-
tocolo de manejo ya referido. Esto mismo puede considerarse
también como parte de las dificultades que existen para la

realizacién del manejo.

Es necesario al ingreso del paciente la valoracidén conjunta
de los servicios de Neurocirugia y Pediatria para definir
un pronéstico mds fidedigno e instalar el manejo acorde a
esto y comunicar a los padres la realidad del problema, pa-
ra decidir junto con ellos la decisién final. De cualquier
nodo el nacimiento de un nifio con una malformacidén del tubo
neural siempre implice un enorme problema en todos los Ambi-

tos.
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