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INTRODUCCION

Los defectos del Tubo Neural comprenden una de las malformaciones congénitas mas
comunes en el recién nacido. Ocurre en aproximadamente 1 de 1,000 nacidos vivos.(8),

reportandose hasta una tercera causa de ingreso en Hospitales pediatricos (5).

Tipos de Defectos del Tubo Neural

1.-Defecto Primario del Tubo Neural: Constituye aproximadamente el 95% de todos los
defectos neurales. Es debido a una falla primaria del tubo neural o posible disrrupcion del
mismo en la semana 18 a 28 de la gestacion. La anormalidad resultante consiste de dos
lesiones anatomicas; una exposicion de la placoda neural a lo largo de |a linea media de
la columna caudal y rostralmente. Entre las malformaciones encontradas estan

mielomeningocele, encefalocele, anencefalia.

2.-Defecto Secundario del Tubo Neural: El 5% de todos los defectos del tubo neural son
debidos a defectos secundarios resultado de un desarrollo anormal de las células de la
masa tardia o seguido de cierre del tubo neural primario. Esto da como consecuencia un
defecto primario de la region espinal lumbosacra. Estas |esiones rara vez se asocian con
hidrocefalia o malformacién de Arnold-Chiari tipa I, y la piel esta intacta en el entorno de
la lesién. Entre las lesiones se encuentran, meningocele, LIPOMENIGOCELE (LMC),

agenesia o disgenesia sacra, diastematomelia, mielocistocele.

Se define entonces LMC como una masa lipomatosa usualmente en la region lumbar o
sacra, ocasionalmente ocurre fuera de la linea media vy tipicamente cubierta por piel
gruesa. El tejido adiposo frecuentemente se extiende a la medula espinal y duramadre,

tipicamente adherida al corddn espinal o alas raices nerviosas.



Epidemiologia

La frecuencia en EU se reporta de 1 en 2,000 nacidos vivos (5), pero parece ir

disminuyendo. En otro estudio se reporta un frecuencia de 1 en 1000 nacidos vivos (8).

En cuanto a la etiologia de la patologia es desconocida. Alrededor del 95% de los casos
ocurren sin historia familiar positiva (5), Relacion con avitaminosis (5) u otros factores
€OMo son exposicién a rayos X y drogas como alcohol, hipoglucemiantes orales y

valproato (10).

Manejo

El manejo debe ser reparacion Quirirgica del defecto con liberacion de las
terminaciones nerviosas (raices) (5). Mientras méas temprano es ideal, asi como
colocacion de injertos de duramadre para evitar el escape de LCR .La extraccion de!

lipoma se realiza por técnicas microquirigicas (1).

Sohrevida

Se reporia alta en todos los casos. (5). En un estudio de 22 afios con 97 pacientes
ninguno fallecio (2). Similares resultados se reportan por Kanev y cols (1) quienes
manejan 108 nifos en 35 afos sin ninguna mortalidad.

Schut y cols (3) manejan 76 casos en 23 aiios sin reporte de mortalidad, similares datos
maneja Bruce y cols (9) en donde realizaron cirugia a 42 nifos en un periodo de 17

afios. sin ninguna mortalidad.



PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

Son pocos los estudios que presenten resultados de series grandes de pacientes con
LMC (1,2), mas escasos aun son los reportes de esta patologia para paises de
latinoamérica. La carencia de informacion sistematizada sobre ésta patologia impide la
toma de decisiones con fundamentos mas apegados a las condiciones pariculares de

nuestra poblacion.

Algunas de las deficiencias de informacion detectadas en nuestra poblacion de pacientes

con LMC son;

a) Falta de informacién que nos muestren las valoraciones neurologicas pre y
postoperatorias de pacientes con Lipomeningocele a largo plazo.

b) No sabemos cuales son las lesiones neuroldgicas mas frecuentemente
encentradas, ni los hallazgos quirdrgicos.

¢) Desconocemos en que grado, las complicaciones anatémicas y el proceso
quirirgico determinan la recuperacion postoperatoria.

d) Se desconoce el pronéstico de los pacientes de acuerdo a la edad del
tratamiento.

e) Observamos lo que a simple vista parece una mayor frecuencia de casos en
nuestro Estado, en relacion a lo reportado en la literatura.

f) No se ha estudiado si existen factores propios étnicos ambientales o de

consanguinidad que influyan en su presentacion.

ANTECEDENTES

El LMC se describio desde 1857 por Jhonson (7). Esta patologia ha sido agrupada entre

una amplia gama de transtomnos de la region lumbosacra .



Hoffman (2) reporta que en pacientes con LMC, el lipoma se presenta tipicamente en la
region lumbosacra, usualmente en la linea media y rara vez excéntricamente.

Desde los afios de 1950, algunos autores han reportado (4) un deterioro progresivo en la
funcion neuroldgica de estos pacientes y vieron la necesidad de una cirugia temprana

como profilactica.

Schut y col. reportan en un estudio de 6 afios, frecuencias para el LMC de hasta 25 % de
las malformaciones congénitas de la columna, la cual sobrepasa por mucho la frecuencia

de otras formas disraficas.

Kanev (1) realizé un estudio donde realiza un seguimiento neurolégico en pacientes con
LMC, en el cual se valord un total de 108 pacientes, desde 1952 hasta 1987, de los
cuales solo fué posible seguir a 80 , del tolal de postoperados en un promedio de 5 y
medio afos, en los cuales no reportaron mortalidad. del total de 38 con examen
preoperatorio normal 35 siguieron en el mismo estado. Se encontré que 42 nifios
tuvieron alleracién de esfinteres vesical los cuales no se recuperaron después del
proceso quirdrgico. 11 pacientes requirieron de reintervencion quirdrgica por presentar

alteracion (1)..

En otra revision de pacientes con LMC, Hoffman y col. (2) evaluaron 97 pacientes
postoperados en un periodo de 22 afos, desde 1960 a 1982, Et estudio comprendia
pacientes en edades desde 6 dias hasta I8 y medio anos. Se reporto la presencia de
alteraciones neuroldgicas previas al tratamiento quirdrgico en el 62 % de los pacientes
menores de 6 meses de edad y en el 29 % de aquellos mayores de 6 meses. Los autores
observaron también, que pacientes operados a edades tempranas (menores de 6 meses)
no presentaban deterioro neuroldgico posteriormente y concluyen que se requiere de

cirugia temprana para evitar mayor deterioro neurolégico.
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En lo que respecta a evaluacion radiologica, Schut y col (3) observan que estos
pacientes presentan principalmente espina bifida deformidad de la regidn sacra con
hemisacro y fusion parcial de vértebras o deformidad de tipo espada "scimitarra”. En la
valoracion urolégica se realizd pielografia y urografia excretora mostrando principaimente
disfucion vesical  con retencion, adelgazamiento de la pared vesical, o vejiga
trabeculada, complicaciones como pielonefritis o hidronefrosis. En la mielografia se
encontré principalmente ectasia dural, cono medular bajo, masa intradural o extradural,
nervios con distribucién horizontal .Estos autores comentan acerca del procedimiento
quirirgico el cual no reporta mortalidad, solo complicaciones del proceso quirirgico como
son escape de Liquido cefalorraquideo (LCR). Recomiendan también el proceso
quirirgico a edades tempranas para evitar complicaciones neurologicas posteriores, ya
que el stress constante sobre las raices nerviosas cuasa lesion de las mismas con

consecuente deterioro en su funcion y dafo irreversible de las mismas.



HIPOTESIS

El dafio anatémico sera proporcional a la edad del diagnéstico y asi mismo, el tratamiento

quirtrgico ofrecera un menor bensficio neurolégico.

OBJETIVOS .

1.-Conocer la frecuencia de LMC en nuestro Hospital y su relacién con las condiciones

maternas, hereditarias y ambientales.

2.- Comparar la frecuencia de déficit neuroldgico preoperatorio en relacion al

postoperatorio.

3.- Reportar cuales son nuastras complicaciones trans y postoperatorio.

4.-Propaner un protocolo de manejo para pacientas con LMC.



JUSTIFICACION

Se desconoce la frecuencia de las malformaciones congénitas que invelucran la falta de
cierre del neurdporo pasterior en nuestro Estado y en la Republica Mexicana. Hemos
observado lo que a simple vista es una alta incidencia en nuestro Hospital de LMC, los
cuales en ocasiones estan integros neuroldgicamente, pero sabemos que ésta patologia
conlleva el riesgo de lesion neuroldgica por anclamiento de la médula y se requiere de
efectuar una reseccion temprana del lipoma y una liberacién del cono medular per
técnicas microquirdrgicas, con lo cual, si no existen complicaciones, el pacienle queda

curado.

En pacientes quienes presentan comrpomiso neuroldgico podemos tener incapacidades
como es vejiga neurogénica , megacolon, asi como imposibilidad para la deambulacién.
Entre las complicaciones de la vejiga neurogénica se reportan infecciones repetitivas de
las vias urinarias. Lo cual representa un alto costo en su manejo para lo sociedad y Ia
familia ya que en la vida adulta es dificil integrarse adecuadamente a la vida cotidiana a

pesar de que fos pacientes presentan niveles de inteligencia normales.



MATERIAL Y METODOS

Se realizd un estudio retrospectivo, observacional y longitudinal de pacientes con
diagnastico de LMC , de ambos sexos en edades pediatricas y con Historia Clinica
completa en el Hospital del Nifio Dr. Rodalfo Nieto Padrdn de Enero de 1990 a Julio de

1995

Se realizd valoracién neuroldgica preoperatoria y a los 2, 6 y 12 meses, posteriores a la
cirugia. Estos esiudios neurolégicos incluyeron valoracion de deformidad de las
extremidades inferiores, tono de esfinter vesical y anal, debilidad de exiremidades.

escoliosis y marcha de acuerdo a la edad del nifc.

Esta valoracion se calificd seguin la debilidad encontrada en nimeros negativos gue van

de! para debilidad minima y 4 para la maxima.

Se clasifico cada paciente segun ta tabla siguiente (2.

Grado 0:Puede ser normal 0 cambios en los reflejos o déficit sensorial.

Grado 1:Debifidad muscular minima, deformidad de pies en una sola pierma ,

deambulacion normal,esfinteres normales.

Grado 2: Vejiga neurogénica sola o combinada. Minima debilidad de una

pierna o vejiga normal, con minima debilidad en ambas piernas.

Grado 3: Debilidad moderada severa de una pierna ,alteracion en la marcha
con vejfiga neurogénica. Debilidad minima en ambas piernas con vejiga

neurogénica,

Grado 4: Paraparesia severa, camina con ayuda, con o sin vefiga neurogénica

Grado 5: Imposibilidad para deambular.




Para establecer posibles relaciones causales, se tomaron del expediente clinico los
siguientes antecedentes: heredo familiares, perinatales, malformaciones asociadas,

numero de gesta, edad materna y lugar de origen.

Las variables anatomopatologicas que se investigaron para cada paciente fueron:
Localizacion y tamafo de la tumoracion, asi como los hallazgos quirirgicos e

histopatolégicos.

Otras variables analizadas fueron las complicaciones del procedimiento quirdrgico como

son: coleccion de LCR y procesos infecciosos asociados al proceso quirdrgico.

Se realizé en algunos casos radiografias de columna, mielografia y tomografia axial

computarizada
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RESULTADOS

Se registraron un total de 42 pacientes en un periodo de § afios, que cumplian con los
criterios de ingreso descritos previamente, de los cuales sdlo a 18 pacientes se les

reralizd cirugia y seguimiento. La frecuencia promedio por afio para LMC fué de 8 casos.

Distribucidn de los casos de acuerdo al sexo
Se encontrd una distribucion por sexo con 23 femeninos y 19 masculinos,

carrespondiendo una frecuencia de 23% y 45% respectivamente.
Distribucion de los casos por edad,
Se decicio agrupar a los pacientes para su estudio en menores de 6 meses y mayores de

ésta edad ,debido a que se menciona en la literatura que poslerior a la edad de 6 meses

ya existe un dafio neuroldgico establecido.

EDAD PACIENTES PORCENTAJE
<6 meses 18 42
> 6 meses 24 57

Distribucion_de los casos por lugar de procedencia

El lugar de origen de nuestros pacienles corresponden principalmente al érea rural. La
mayor parte de los casos atendidos (76%) fueron originarios del Estado de Tabasco,
presentandose algunos casos de fos estados vecinos de Oaxaca 1 caso (2%) de

Chiapas 7 casos (16%) y de Veracruz 2 casos (4%).
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En cuanto a los 32 casos del Estado de Tabasco, se encontré la siguiente distribucion:

Municipio Casos Incidencia
(X 10,000 men 15a.)
Comalcalco 4 05
Cenlro 13 0.6
Macuspana 4 0.8
Cardenas 2 0.2
Frontera 1 08
Huimanguillo 4 0.6
Jalpa 1 0.7
Tenosique 1 0.4
Cenlla 1 0.2

Debido a gue nuestro Hospital es una Institucion de concentracion en la region, para
muchas patologias, incluyendo el LMC, es muy probable que los casos registrados en
este estudio se acerquen a la estadistica estatal. Bajo este razonamiento, estimamos la
incidencia de esta patologia para cada municipio, utilizando la poblacidn pedidtrica
{menor de 15 afios) correspondiente a cada localidad, tomada de las proyecciones del

INEG! para 1995, en base a el censo de 1990 (12).

Distdbucion . de__los _ casos _.de_ acuerdo _a__antecedentes gestacionales y
heredofamiliares.

Se registrd una edad materna al momento del ingreso del paciente, minima 18 afios y

maxima de 43, con edad promedio de 23 afos.
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Evaluando el numero de gesta de cada paciente tenemos que predomina en las

primigestas, con una distribucién como sigue:

Gesta Casos Porcentaje
| 12 28%

i 7 16%

i 9 21%

v 6 14%

Y 3 7%

Vi 1 2%
Vil 1 2%

IX 1 2%

X 2 4%

Los antecedentes heredofamiliares de malformaciones solo muestra en 1 caso 2
hermanos con transtornos en la marcha { sin diagnostico ), y en olro caso deformidad de

la columna en abuelo paternoy 2 tios.

Ristribucidn de casos de acuerdo al sitio y morfologia de ja lesién.

Respecto al sitio de presentacion tenemos que corresponde a la columna sacra en 16
pacientes (38%), lumbar en 8 pacientes (19%), lumbosacro en 14 pacientes (33%),

tordcica 3 (7%) y cervical en 1 paciente (2%).

El tamafio de la lesién fué variable, encontrando lesiones que vande 1 al0 ¢ms, en 30
pacientes, lesiones de 11 a15 cms en 11 pacientes y lesiones mayores de 15 cms en 1

paciente.



Malformaciones Asociadas,

En la literatura no se reportan malformaciones asociadas a ésta patologia ,por lo cual se
decidio analizar que pacientes presentaban alguna malformacion, las cudles se

muestran a continuacion:

No. de Casos Tipo de Malformacion
1 hemia humbilical
1 frenillo lingual
2 hidrocefalia severa
1 labio y paladar hendido
Valoracion Neurolégica

En la valoracion nueroidgica realizada a todos nuestros pacientes tenemos a 29 con
exploracion normal y 13 con dafo neuroldgico. Los cuales fueron clasificados en los

siguientes grados de acuerdo a la escala de Hoffman (ver seccidn de metodologia) (2).

Grado Injcial Casos Porcentaje

0 29 61
14
9
7

(42 BRSNS B \¢)
o O w A& O
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La distribucion de los casos por edad, dentro de cada grupo de la clasificacion

neurolégica fué la siguiente:

Grado ini, Edad
< 6m >6m

0 13 16
1 2 4
2 0 2
3 3 2
4 0 0
5 0 0

Los principales sintomas encontrados a su ingreso en los 42 casos estudiados fueron;

DATO CLINICO PACIENTES PORCENTAJE
Tono esfinter vesical 6 14
Tono esfinter anal 6 14
Debilidad de las extrem. 10 23
Escoliosis 4 9
Alteracidon marcha 3 7
Deformidad extrem. 8 19

Las principales deformidades de las extremidades encontramos: varo en 4 pacientes

(9%} , equinovaro en 4 pacientes (8%), talo en 1 paciente (2%).,

Respecto a fa deformidad de la columna solo encontramos 2 casos con escoliosis , 1 con

xifosis, y otro con lordosis.
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Seguimiento. Postoperatorio

A partir de este punto, presentamos a los pacientes que fueron sometidos a reparacion
quirdrgica, siendo un total de 18 pacientes, quiénes fueron valorados al egreso a los 2, 6

y 12 meses del postoperatorio.

En la siguiente tabla se muestran los resultados de la valoracion neurologica a los 12
meses posteriores a la cirugia, en relacion a la edad de diagnostico, dividiendolos en

menores y mayores de 6 meses, con el proposito de evaluar el efecto de la edad sobre el

dafo neuroldgico inicial.

Valoracién 12 meses Edad {(meses)
<6 >6
Grado 0 4 7
Grado 1 - -
Grado 2 - 3
Grado 3 3 1
Total 7 11

Excepto uno, ninguno de tos casos quirdrgicos prasentd un incremento en su valoracion

neurologica con respecto a su valoracion inicial.

Respecto de los hallazgos quirdrgicos se encontrd a 9 pacientes con raices libres,

pacientes con extension intramedular, 2 pacientes en filum terminale y de los otros 2 no

hubo reporte.

Se observo solo una defuncion, la cual representa un 5%. De esla manera, la sobrevida

de los casos quirdrgicos fué de un 95% .



DISCUSION

Diferentes autores han reportado frecuencias anuales de presentacion de LMC
promedio. £n un estudio de 35 afios se reportan 2 petes / ano (1), en otro de 22 anos la
Frecuencia fué de 5 pclesf/ano (2), y en otro de 23 afios se menciona un valor de %
pctesfafio (9). E£n el presente trabajo se observd una frecuencia anual promedio de 8
ptes/ario, durante un periodo de 5 anos. Estos valores nos sugieren que es posible que la
tasa de incidencia de este padecimiento sea mayor en nuestra poblacion que en ofras

estudiadas.

La predominancia del sexo se reporta (1, 2) con una relacién 2:1, con predominio de las
mujeres. Nosotros encontramos 23 de sexa femenino y 19 masculinos con una relacion

de 1.6 :1, lo cual es ligeraments menor que lo reportado en Ja literatura.

En relacion a los antecedentes patoldgicos familiares no se reporta historia positiva en la

literatura (9,5), encontrando coincidencia con lo descrito en nuestro estudio.

La distribucion de los casos por lugar de procedencia, sugiere una posible correlacion de
esta patologia con un ambisnte de tipo rural, ya que aproximadamente el 70 % de los
casos estudiados provenian de este tipo de ambientes. Aln asi, no podemos realizar

ninguna inferencia respecto de factores ambientales, como posibles factores etiologicos.

No se encontro relacion de la patologia, con ningtin otro de los factores estudiados.

Kanev reportd mayor frecuencia del sitio del defecto a niveles lumbosacro 52% (1),
mientras que en nuestcos resultados el sitio mas afectado, con frecuencia de 38% fué la
region sacra y como segundo lugar con 33% la region lumbosacra. No se tiene una

explicacion al respecto de esta discrepancia.
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En los diferentes estudios no se menciona la medida de las defectos anatdémicos. En
nuestro estudio se encontrd un LMC  gigante el cual sale de los rangos econtrados en el

resto de pacientes.

No se han reportado otras malformaciones congénitas ascciadas en las diferentes
revisiones {1,2,3,58,11), pero encontramos dos casos de Hidrocefalia severa sin
relacion a Enfermedad de Amold-Chiari, asi como un paciente con labio y paladar
hendido. Lo anterior nos sugiere que es necesario realizar mas investigacion sobre el

componente genético del LMC.

La sintomatologfa reportada {1,2,9) y mas frecuentemente alterada tenemos : presencia
de masa tumoral en primer lugar, le sigue incontinencia urinaria y en tercer lugar
defarmidad de las extremidades. En comparacion, nuestros pacientes presentaron como
pimer sintoma debilidad de las extremidades inferiores (23%), deformidad de las
extremidades (19%) en segundo lugar y alteracion de esfinteres vesical y anat (14%)

como tercero

En estudios previos se encantrd que en general los nifios somelidos a intervencién
quirdrgica a edades tempranas, menores de 6 meses (1) o de 12 meses (9), presentaron
menos dafios neurolagicos y un mejor prandstica postaperatorio.

En los casos del presente estudio, excepto uno, no se observg beneficio neurolégico
posterior a la cirugfa en niguno de ellos, a pesar de que el 40 % de los pacientes
sometidos a cirugia fué menor de 6 meses. Por otro lado, los hallazgos patologicos, asi
como la morfologia y tamano de las lesiones, manifiestan en nuestro grupo de pacientes
un dafo neurolagico instalado a pesar de su corta edad (< 6meses). Se obsarva pues
que ya instalado ! dafio neurologico es dificll la mejoria,a pesar que se recomienda la

cirugia antes de los 6 meses.de edad
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En reportes similares (9,2,1) solo se reportan como complicaciones de! pracedimiento
quirargico infecciones locales del sitio en un paciente meningitis en olro y otro mds con
coleccion de LCR lo cual se reporta como poco frecuente. En nuestras pacientes se
reportan, 6 pacientes con coleccion de LCR y el resto normal, no se reporta proceso

infeccioso de la herida en ningln caso . .

£n base en la experiencia de Jos casos del presente estudio y a Jo reportado por otros
autores, se propone el siguiente protocolo de manejo para el paciente con LMC en el

Hospital del Nifio:

PROTOCOLO DE MANEJO:

Diagndstico:

Generalmente se debe hacer diagnostico con olras masas sacracoccigeas.

Evaluacién:

1.-Historia Clinica:se deben recoger los antecedentes de malformaciones congénitas
familiares.

2.-Exploracion fisica del reciénacido: evaluar otras malformaciones congénitas,
evajuacion oflalmologica y audiliva.

3.-Exploracion de {a Espalda: inspeccionar el defecto, si presenia salida de LCR,
Jocalizacion y tamario,

4.-De la cabeza: medir perimetro cefalico asi como las caracteristicas de las fontanefas.
5.-Qjos: anormalidad en el movimiento conjugado de los ojos.

6.-Extremidades inferiores: buscar deformidad, debilidad muscular. Posicién de la cadera
y 5us movimientos

7.-Examen neuroldgico: observar el movimiento espontaneo y respuesta a los estimulos
sensoriales en ambas extremidades, deambulacion segun la edad, reflejo anal, respuesta
a reflejosprofundos y sensibilidad.

8.-Evaluacion vesical y renal: evaluar la posibilidad de retardo en el vaciamiento vesical.

Realizar palpacién abdominal en busqueda de alleraciones renales.
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CONCLUSIONES

1.-La frecuencia anual promedio durante el periodo estudiado (8 casos/ano), fué de casi

el doble de las incidencias reportadas en la literatura.

2.- Los casos estudiados no presentan una corelacion con antecedentes heredofamiliares

ni con la edad de la madre, sin embargo, la mayoria de ellos fué primigesta,

3.- Los municipias con mayor incidencia de LMC fueron Macuspana y Jalpa de Méndez

con 8 y 7 casos por cada 10,000 habitantes menores de 15 afos respectivamente.

4.- Se reportan otras malformaciones congénitas asociadas, como dos casos con
Hidrocefalia severa sin relacion a Enfermedad de Arnold-Chiari.asi como un paciente con

labio y paladar hendido.

5-En los pacientes con daifo neurologico establecido, se observd una menor

recuperacion neurologica independientemente de |la edad

6.- Se registraron complicaciones postoperatorias como lo es la coleccion de liquido
cefaloraquideo y se presentd un desceso, sin relacién aparente con el procedimiento

quirdrgico.

7.-Se debe realizar un seguimiento a largo plazo de los pacientes postoperados ya que

pueden presentarse complicaciones tardias.

8.- Se recomienda realizar la reparacion quirigica del LMC desde que se diagnostica,

tomando en cuenta que el beneficio neuroldgico depende de la edad del diagnéstico.
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9.-Con base en la experiencia del presente estudio se sugiere realizar una adecuada
valoracién clinica de todos los pacientes con diagnostico de LMC, asi como un manejo
multidisciplinario que incluya una valoracion clinica de cada uno de éstos pacientes,
clasificandolos de acuerdo a la tabla de Holfman, realizar radigrafia de columna
lumbosacra, solicitar tomografia de craneo y columna lumbar.valoracién urodinamica ya
sea con urografia excrelora y/o pielografia intravenosa, valoracion ortopédica con
evaluacion de los grupos musculares, asi como de la sensibilidad, realizar
electromiografia., analizar las piezas de patologia enviadas, asi como valoracion por
genédlica tanto del paciente como de los familiares. Manejo  postoperatorio por

rehabilitacién y psicologia.
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