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INTRODUCCION 

Los . defectos del tubo ncural. Constituye~ uno de los grupos más comunes de 

malformaciones congénitas del rcéién nacido.·:33 
· 

Actualmente. se cuenta con tecnología ·a_ nivel genético de· manera prenatal. en donde se 

realiza un?- prueba. detectándose de manera oportuna. anom1alidadcs genéticas; así como 

defectos del tubo ncural. 34 

La dctcnninación en líquido amniótico. presenta niveles elevados de alfa f"etoproteina. la 

cual es una de las bases para diagnóstico de fetos con defectos del tubo neural. dentro de los 

cuales se incluyen: espina bifica y ancnccfülia. Los niveles de alfa fetoproteina. también se 

encuentran elevados en el suero matcmo. A partir de Jos años 70-s, f"'ue cuando se iniciaron 

estas determinaciones. las determinaciones de alfa fetoproteina elevada. también se 

asociaron con otra malfonnaciones congénitas como el onfalocele. gastrotrosquisis y 

algunas alteraciones renales; así como en el síndrome de Do\vn. 33.34 

Se mencionan algunas características para decidir Ja realiz8ción de un estudio inv3sivo 

como lo es la amnioccntesis. dentro de las cuales se encuentra, la edad materna. 

considerando a las madres mayores de 35 años. anomalías cromosómicas previas. 

anonnalidades cromosómicas presentes en algún familiar; o bien. cuando se ha detectado a 

través de ultrasonografia. anonnalidades anatómicas. 34
•
36 

Los defectos del tubo ncural. representan las causas principales de monalidad y morbilidad 

infantiles. En Estados Unidos. se repona una incidencia de 1 en 1000 embarazos y se 

estiman 300.000 en todos Jos recién nacidos en ~odo el mundo. 44 Siendo el resultado. 

responsable de más de una tercera pane de todos los neonatos que sufren sindron1cs de 

anomalías congénitas. 



Representan un grupo heterogéneo de trastornos basados en factores tales con10: Ja 

cronología y la afección de démentos específicos del tubo neural y sus derivados. 

El sistema nervioso. central, comienza su desarrollo en el decimoctavo día de la gestación; 

el tubo primordial se deriva junto_ ~on la notocorda y el mesodenno cordal subsecuente. 

induce la foirnación de la placa ncural. El cierre del ncuroectodcnno.. comienza en el 

vigésimo segundo día de Ja gestación y se lleva a cabo por invaginación de Jos bordes 

laterales de Ja placa neural. El cierre comienza _en Ja región medular inferior y en la región 

cervical y avanza en ambas direcciones. El neuroporo anterior se cierra entre el vigésimo 

quinto día y vigésimo sexto día. y el neuroporo posterior se cierra dos o tres días rnás tarde. 

formando una cavidad cerrada. continua que constituye el sistema ventricular primitivo y el 

canal central del cordón. La aplicación ulteñor del ectodenno cutáneo. se presenta solo si 

los bordes convergen del surco neural y se juntan para formar este tubo. 36 

Las alteraciones del tubo neural van desde la anencefalia hasta los trastornos disráficos que 

presentan patologías del cierre caudal. 

TIPOS DE DEFECTOS DEL TUBO NEURAL 

1. DEFEC1VS PRIMARIOS. 

Constituyen aproximadamente el 95% de todos los def'ectos del. tubo neural; se deben al 

Callo primario del cierre del tubo neural; o posiblemente. a la rotura del tubo neural ya 

cerrado y que tendría lugar entre los días 18 y 28 de ra gestación. La anomalia resultante. 

suele constar de dos lesiones anatómicas en la placa caudal. una placa neural expuesta 

abicna a lo largo de la linea media dorsal .. en Ja parte craneal, la malf'onnación de Arnold 

Chiari JI (malformación de la protuberancia y del bulbo raquídeo. desplazamiento caudal 

del cerebelo y del cuarto ventriculo. con cstensosis del acueducto de Silvio e hidrocefalia). 1 



Las malformaciones más graves son: la crancoraquisquisis y la ancnccfalia~ la cual es 

incompatible con la vida. 

Dentro de Jos defectos primarios del tubo ncural se encuentran: 

11) lllielt1111cningocele: Defecto del tubo neural primario. Consiste en un abomban1iento 

sacular de los elementos neurales. habitualmente a través de una solución de 

continuidad en el hueso y en los tejidos blandos de las regiones posteriores dorsales. 

lumbar· o sacra. Las anomalías estructurales se extienden a lo largo del sistema 

nervioso central con hidromielia y anomalías de los tubérculos cuadrigéminos. cuerpo 

calloso. tercer ventriculo y ventrículos laterales. y patrones de las circunvoluciones de 

los hcrnistCrios cerebrales. 

En el 84% de estos neonatos aparece hidrocefalia. Ja malfonnación como la de .Amold 

Chiañ 11. se observa en el 90% de los casos. La duramadre y la aracnoides están incluidas 

típicamente en el saco. que contienen estructuras neurales visibles. la piel se encuentra 

habitualmente abicna a nivel del saco. 2 

Se cree que el miclomeningoceles. una falla restringida del cierre del tubo ncural caudal 

posterior. se presenta antes de los 26 días de la gestación. Se dice que su incidencia es de 

entre 1 y 5 de cada 1000 nacidos con vida. con picos más elevados en regiones del norte de 

las islas Británicas. Se presentan anon1alias del esqueleto tales como Ja ausencia de Jos 

arcos vcnebralcs. el desplazamiento lateral de los pedículos y un canal espinal ensanchado; 

pero tatnbién. puede presentarse una cobcnura dénnica incompleta. aunque variable. 

lntrautcrinamcnte. se presentan malforn1aciones ortopédicas secundarias de las 

extremidades inferiores. contracturas congénitas con10 artrogriposis. dada Ja ausencia del 

movimiento fetal. En casi el 75%. se presenta hidrocefalia. que casi siempre está asociada 

con malformación An1ol Chiari o curvatura y alargamiento de las estructuras del tallo 

cerebral. 



La rnorbilidad y la mortalidad que se ven en el mielomeningoccle. resultan de las 

complicaciones de Ja meningitis por saco abierto. hidrocefalia y compromiso renal. 

Otros estados disráficos incluyen meningocclc. espina bífida diastctomiclia. 

El meningocele es Ja hernia de las n1eninges. no acompañada por tejido ncural y cubierta 

por Ja piel o por paredes delgadas. Como ocurre en el miclomeningocele. estas lesiones son 

más comunes en la región lumbosacra y se presentan defectos en Jos arcos vertebrales. 

Estos pacientes pueden sufrir anormalidades en la marcha; particularmente en los periodos 

de crecimiento rápido; o pérdida del control vesical ya adquirido. Los meningocelcs 

generalmente. no se asocian con hidrocefalia. 

b) 1.~1 espi11t1 hi.fitla oculta. Habitualmente se refiere a un defecto vertebral sin hernia del 

contenido del canal vertebral, se encuentra más comúnmente en la región lumbosacra 

en el mon1ento del nacimiento. La mayoría de los paciente con esta patología. son 

asintomñticos. aunque algunos pueden identificarse con la presencia de lunares con pelo 

o n1arcas de nacimiento en la base de la columna vertebral. Ocasionalmente. una fistula 

puede producir un quiste intravertebral o una estrnctura epidermoide. Debe examinarse 

cuidadosamente en busca de fistulas. a todos los recién nacidos que presenten 

meningitis bacteriana rccurrentemente por gérmenes gram negativos. dado que estos 

pueden constituir Ja fuente de inf"ección. 

e) l .. a l.Jic.••te111ato111ielia: La médula espinal está dividida por un espolón óseo o 

carilaginoso que se extiende desde la superficie dorsal del cuerpo de la vértebra. Está 

asociada con espina bífida oculta. en rTiás. del 50% de los casos y puede provocar 

deficiencias neurológicas al producciórl tracción sobre la médula. 

1/) Lo."i lipo111a ... ·. Son lcsioneS hamartamatosas asociadas con estados disráficos y se 

localizan nlás comúnmente en la región del filum terminal. Aunque los estados 

disráficos ocultos pueden no detectarse en los inicios de la infancia; en un 80% de los 

r 
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casos. están asociados con lesiones dérmicas y defectos vertebrales. l\1ás avan7-ada Ja 

niñez. a medida que Ja médula espinal asciende a su posición en la vida adultn. los 

pacientes pueden presentar alteraciones en la marcha. defom1idades en los pies. mala 

función de Jos esfintercs y escoliosis. La insuficiencia en la ascensión de Ja nléduln 

espinal, asociada con malf'ormación primaria o tumor secundario, se conoce como 

iniciación de médula. 

e) .._\"i11tlrtune tle Regre ... ·ititr Cc11u/11l. o l.>i~pla.-.·i11 Cl11u/11/. Agenesia del sacro. es una 

malformación congénita de expresividad variable. que consiste en una f'alla en el 

desarrollo normal de las extremidades infcñorcs: la columna distal, la pelvis y Ja 

médula espinal. Aquellas porciones de Ja placa neural comprometidas con la función 

motora. estás ausentes y las deformidades de las extremidades inferiores van desde la 

hipoplasia ósea hasta las contracturas en flexión. Las deficiencias neurales comprenden 

Ja debilidad y atrofia de los músculos incrvados. por las raíces sacras con1prometidas. 

Este síndrome se presenta por lo común. en recién nacidos hijos de madres diabéticas y 

se han notado anormalidades en otros sistemas u órganos. que incluyen ano 

impeñorado. agenesia renal y genitales ambiguos. 

OTROS DEFECTOS CLASIFICADOS DENTRO DE DEFECTOS PRIMARIOS DEL 

TUBO NEURAL INCLUYEN: 

ENCEFAl.OCEl.E: Consiste en un defecto de Ja duramadre, con o sin contenido 

cerebral. su tamañ'! puc::.de variar desde unos c~anto~· -~iliinCtros:, ha;ta muchos ccntÍn1etros. 

se puede presentar a nivel occipital .. cervical O más raramente frontáL 

ANE/\lCEFAl...IA: Es la f'orma más grave ·d~ estos ,_defectos. es: la falta de Ja bóveda 

craneana y el hueso occipital. encontrándo~c expues~os los derivados del tubo neural. 

incluidos el cerebro y el tejido óseo'. El dcfecú~ ··sude extenderse a través del agujero 

occipital y af'ecta al tronco cerebral. 



t:l'll>EMIOLOGIA: 

La incidencia es variable. dependiendo del lugar geográfico y de la población. En Estados 

Unidos se han reportado rangos desde 1 de 500 recién nacidos. a 1 de 2000 recién nacidos 

vivos. En un estudio realizado en cuanto a la frecuencia y etiología de malformaciones 

mayores. se reportan en un 2% de los recién nacidos; siendo uria de ellas._ el 

miclomcningoccle uno de los má..._ frccucntcs. 4 

En Estados Unidos. se reporta una frecuencia de 1-cn 1000 embarazos y se estima que 

300.000 en todos los recién nacidos en todo el mundo. 44 

ETIOLOGIA: 

Se han reportado de acuerdo a multicstudios dentro de las malfonnacioncs mayores. donde 

se revisó la etiología en 18.155 nacidos: 

llERENCJA JUUJ.TIFACTORIAL: 

• Ancnccfalia-miclomcningocclc/cnccfalocclc 25 casos 

• Anomalías cardíacas 45 casos 

• l lipospadias 8 casos 

• Onfalocclc 2 casos 

• Agenesia renal bilateral l caso 

f 1'.".S~': 
1.__F_'AL_T_L_· _::,_~~-: ;_~ _._._ .. _,.: :_~: ;:_ :~r .J 
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llERENCIA MENDELIANA 

• Desórdenes autosómicos dominantes 57 casos 

• Desórdenes autosómicos reccsivos 9 casos 
1-~~~~~~~~~~~~~~~~~~~~~~~~~--t~~·~~-----~~~~ 

• Desórdenes ligados al cromosoma 1 caso 

ANOIU\1AL.IDADES CROJ\10SOl\-11CAS 

• Sindromc de ÜO\.'Vll 21 casos 

• Trisomía 13 3 casos 

• Otros 3 casos 

CONDICIONES TERATOGENICAS 

• Hijos de madres diabéticas 

• Efectos de \Varfina 

De estos 18.155 recién nacidos -los cuales 344 resuha.-on con malformaciones mayorcs­

rcprcsentan un 2o/o; los dcCcctos del tubo ncural se p.-escntaron en 25 pacientes con hc.-encia 

muhifactorial • .-cp.-csentando el segundo luga.- de malfonnacioncs mayo.-cs. 4 

ETIOLOGÍA: 

Los defectos del tubo neural se consideran un trastorno heterogéneo desde el punto de vista 

etiológico. considc.-ándosc siete catcgorias principales: 

J·lcrcncia multifactorial 

Trastornos del gen n1utante único 

-'· Anonnalidadcs cron1osómicas. entre ellas: duplicación parcial del cromoso1na l lq; así 

como trison1ia 13 y 18 . 

..i Síndrotncs hereditarios raros9 con patrones de transmisión incicnos. 

5 Fenotípicos específicos de causa desconocida. como el miclomcningocele relacionado 

con tcratomas coccigeos: así como de ot.-as malformaciones. 



6. Agentes tcratógC:ílOS. entre ·ellos se menciona el ácido valprOico y a hipertermia 

materna. 

7. Relaciones no clasificables .. No se clasifican con otras anomalías congénitas. En este 

grupo se sugiere la_ ap~ri~_ión ·del miclomeningocclc; así como ~e otras malformaciones. 

como un fenómeno .~sPoiádico. 
-·. -. . :·' - -. :: ' 

La causa ·de -~-aY-or:'.~p~i:th-_---~~i'.~1~~:.-·.ín~-~ .. o~cningoccléS. es de hci-cncia mullifactorial. Tal 

patrón de here'1ci
0

~.·;_~onl¡:;~~~d~· p~~disposi~ióO.dc origen poligcnético y dete~inado por los 
-·.·: · .. ·. -'.· _.. -

defectos combinados de genes aditivos menores que operan en varios loci. 
•):·' -.-_ . .. .- -

' .·.,_., , 

1 nvcstigacioncs -- cPid~mi~IÓgicas; así ·como las que comprueban que pacientes con 

miel 

11 
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CAUSAS DE MIEL.OMENINGoc•:t..E y RIESGOS DE RECURRENCIA. 

CAUSAS 

• Poligcnéticu con influencias ambientales 
adversas 

• Genes mutantes únicos 

• DisrJ.fia espinal familiar 

• Ancnccfalia/cspina bífida familiar 

• Anornialidadcs c.-on1osómicas 

··rnL<>tomos 
desconocido 

específicos de origen 

•Relación con otras anomalías congénitas 
imr>Ortantcs. 

PATRON DE 

HERENCIA 

Multifactorial 

Autosómicu 

Dominante 

Autosómica n.~csiva 

Aparición esporádica 

Aparición t...~pontánca 

Aparición L.~porádica 

RIESGO DE 

RECllRRENCIA 

1.5 ~ 12% 

50% 

50% 

2So/o 

0.01 a lo/o 

0.01a1% 

0.05o/o 

En otro estudio en cuanto a prevalencia de las malformaciones en general .. se encontró en 

fetos que se abortaron de nmncra espontánea... las siguientes malforr111lcioncs: 

ABORTOS ESPONTANEOS 

MAL.FORl\1ACION De 2 a 8 semanas 9 a 18 semanas 19 semanas 

Ancnccfalia. Miclomeningocelc .. 31 10 116 
l~nccfalocclc 

Extrofia de Cloaca o 7.3 10.3 

Polidactilia o 7.3 o 

Lo reportado fue en un número de abortos por cada 1000.s.6 

Esto mi<imo se reportó en recién 113cidos muertos.. en dondccl rniclomcningocclc .. 

ancnccfalia y encefaloccle se presentaron en 1.4 de cada 1000_ Ocupando uno de los 

prirncros lugares de incidencia. s 

12 
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PATOGENIA. 

Durante los últimos 25 años se han incrementado los conocimientos acerca de los 

fenómenos normativos en Ja fonnación embrionaria del tubo ncural y su evolución hacia la 

médula espinal. Una etapa critica en el desarrollo del tubo ncural. es el proceso mediante el 

cual los elementos ncuralcs recién diferenciados .. cmpie:i"..an a plegarse y a Ja postre se 

fusionan para formar el tubo ncural primario. Hoy se dispone de evidencia experimental 

precisa en el sentido de que el miclomcningocclc se origina por falta de cierre del tubo 

ncura.I anormal en la parte posterior del tubo ncural .. durante la cuarta semana de gestación. 

Los agentes que alteran el cierre normal del tubo ncural producen defectos en este último 

miclomcningocclc .. incluso al administrarlos en animales. En otras investigaciones se ha 

demostrado que una vez que ocurre cierre nonnal del tubo neural. no hubo desarrollo 

subsecuente de espina bífida. 

Por último,. el examen patológico de embriones abortados. ha revelado que es posible 

identificar con claridad. disrafia espinal,. tanto difusa como focal. en etapas de desarrollo. 

antes del periodo de cierre nonnal del tubo ncura.1.3 

Sin embargo,. In teoría del cierre anormal del tubo neurn.l,. ha sido objeto de crítica porque 

no explica de manera adecuada. otr..is características displásicas como: hidrocefalia y la 

malfonnación del metencéfalo,. que suele acompañar al miclomcningocelc. 

Otra hipótesis sci'iala que una impermeabilidad persistente del techo del cuarto ventrículo. 

altera el flujo de salida del líquido cefalorraquídeo; esto. origina un estado hidrodinámico 

pulsátil anornml. que distiende el conducto central de la médula espinal en desarrollo. y con 

el tiempo ron1pc el tubo neural; sin embargo .. esta teoría no es congruente en el sentido de 

que existen reportes de miclosquisis. antes de la fonnación del plexo coroide,. además. los 

estudios no han demostrado en pruebas histológicas. anormalidades en el techo del cuarto 

ventrículo. 

'J'ttil!:l 
FALLA DE 
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De esta manera. en la actualidad el balance de las pruebas sugiere que la mayor parte de los 

n1iclomeningocclcs .. dependen de las alteraciones en el cic"rrc primario del tubo ncural. 

ANATOMIA PATOLÓGICA::·,: 

. ~ . 
En el 80% de los rccién-.nacicÍos ~~·n ~~lo~ningoCcle .. el defcclo iócluye Ja región lwnba.r .. 

·puesto que es Já última ~~~-ÍÓn···d~t·t~bO: ~e~I '~~ -¿~~~~~ La médula esPinal se presenta . . .- ·' - ,.· .. .' . ., 

por una placa neural eón· una rUdimeÍltaria estructura ·ncural en· forma tubular. Casi todos 

Jos miclomcningocelc ~O~tien~~. \in ~~p~~io ·-'s~~~~~idc!~· agraridado . en . Ja parte ventral: 

por lo que el tejido nc~J tien~ d~pla?~i~n~o d~·r~ .. io.-.~·ual -~rea un saco herniado sobre 

la espalda. 

El tejido ncural ano~l .. cé~á ckcuncidado .·en 18 .. ~~~i¿n_:~cd~~:.cÍct defecto .. por una red 

vascular .. y en la pcrifcri~'.--sc. ob~rva·. tCJ¡d,; cpilCÚ;J .. ;; ¡~- c~b;~~ra- dérrn.iéa es incompleta. 

pero variable,. -más el .csqucl~tO' a.~l .. pre~nla deficicn~ia ~;;if,;-~·~'?6 
' ~ .:- : . -- ... - ._- - : _: . ":- - ' 

Los defectos d~· Ja columna0~vcri~~~l const~ :~.e:- Ja Íal~~ ~e arcos ;"'.erteb~les o _de su fusión. 

y anormalidades ·óscas·que-se extienden mucho más 3.Uá cn·dircc::ció~ ~e~~ica de la lesión 

ncural visible. 

La disfunción neurológica que se presenta.. se correlaciona de acucr~o a~ nivel ~e_ la_ lesión 

de la médula espinal; sin embargo .. en ocasiones es dificil definir con- cer:te7..a estos niveles .. 

y puede haber asimetría Ft análisis de función motora- y sensorial de Ja lesión.. 

proporcionando cierto pronóstico estimado de las capacidades· neurológicas en el futuro. 

En niños con niveles afectados a nivel de L2 y por arri~ quizá puedan presentar 

dcarnbulación con ayuda de braguero ortopédico completo; pero la movilidad a largo plazo .. 

suele requerir silla de ruedas. La mayoría de los p;cicntcs con lesiones por debajo de S 1 a 

1 .. a Ja postre,. son capaces de caminar sin ayuda. 

. .. 



La incidencia de complicaciones urológicas y su gravedad .. se relaciona con el nivel de 

déficit de la médula espinal. Más del 85% de los mielomcningocclcs en S2 y por arriba.. 

producen dislunción ncurógcna de la vejig~ originando una combinación de lesiones de 

neurona motor..i superior e inferior .. aunque la nmgnitud de la disfunción vesical. es variable 

y tal vez., se modifique con In edad. 

Se calcula que aproximadamente el 80% de niftos con miclomcningocelc.. tendrán 

anormalidades renales.. cuyo patrón se relaciona con el nivel sensorial del déficit 

neurológico. 

Es típico que los casos de agenesia renal.. se observen en la espina bífida a nivel de TS a T8, 

en tanto que las rnalfonnnciones renales en herradura.. suelen relacionarse con lesiones en 

T9 n L 1 y las duplicaciones del uréter se encuentran en miclomeningocelcs que alectan el 

área sacra. 

En la mayoría de los pacientes .. son lesiones por debajo de S 1, es raro, nllllquc ·aparezca 

escoliosis, complicación casi universal en lesiones por arriba de L2. La incidencia de 

hidrocefalia en mielomcningocele varia.. según el sitio. Se o~~· en .. un .95%, en los que 

afectan las áreas torncolumbar .. lumbar y lumbosacra; en el 63% de: l~ J'e~iones ·~uando son 

a nivel occipital. cervical, torácico .. o sacra. 

Afección de área lumbar .. torncolumbar y lumbosacrn.. se pr~rita ru'droccfU:iia. c;~--95%. 
Afección de la región occipital .. cervical .. torácica· O sacra; se pr~~t;:i hid~~~Cfufüi en un 

63%. 

La hidrocefalia al nacer.. en un nü1o con nüclomcningocelc. suele caracterizarse por 

macrocefalia.. prominencia de venas ccfiílicas y abombamiento de la fontanela anterior con 

separación de las suturJ.S craneales .. en la mayoría de los casos .. la hidrocefalia se manifiesta 

posterionncnte al cierre quirúrgico del miclomcningocelc. 

15 



Se ha relacionado Ja causa de hidrocefalia,, con la malfonnación de Arnold Chiari .. dato 

considerado casi universal en el rniclomcningo_cele. 

CarJctcristicns de ta malfonnación de Arnold Chjari: 

l. Desplazamieitto caudal d~I cuanO. _:Ye~tr~culo hacia la panc superior cervical del 

conducto. 

·2. Alarganlicnto y adcÍgazamiC:nto·. dC "'1oi·P~C ·siapcrio~··del bulbO raquídeo y Ja inferior de 

la protÜbcrancia anul~r. co~o 'pé·rsi~~~~~,ia .. dd:·la ílcx.:irii de e~- ~sti-uct~. 
3. Despla?..amicnto caudal del .buÚ~- _:~~~~~e~ .. :-~~:-~~' ·H~~-;: ~~rio~ .. '<Jci-cér~~Jo. -a ·t~véS _.deJ 

agujero occipital. 

En esta alteración también pÜcd~·-ha~~--~l~~~~~-¡~,.~-~~{ac~~djci:~ ·d~~~Í·i~io~-· Se calcula 

que este padecimiento -se ~~csenl~ ·'·d~. :--~~-. -~-~ ;-_·-~·'.:\~ -~;~75·fo;-;·-~t?·:J~~·::_.~~·~~i_~ri- .·~cidos con 

miclomeningocelc y es la·· expticaciÓ·~ ;~::·~':-.·~uent~· · d~ ·hidroti~f"aiia manifiesta al 

nacintiento. :·:.· :.'' >· ;/_·:~~ _::: .. '.··-::- ~ /._\·/:':.~-· .. 
En pacientes con malformación de· Arnold. c~Í~(~~:·~~.~~~~~i~~clc. se han observado 

diversas anomalías conco~~~tes:_·e~-~·~··· d~~bli~: ~Jc;-1·--~~~ma nervioso centraL entre las 

cuales se encuentran la michidro~i~l~si~---~-~~~~~C~_·d~ptas~ cerebelo~ polimicrogiria 

y hctcrotopias de la coneza cereb~J.7•8 'NO"··· está~ -el~ la incidencia renal. de estas 

malformaciones. es conccbi~l_e -~~~-- ·~-·d~Pi,~~as ~~Fi~lcs cerebrales tengan imponancia 

causal en la aparición tanto de problenlas_ de aprendizaje. como de crLc;;is convulsivas. 

observadas en 20% de los nü1os con rnielomcningocclé. 

Es típico que los casos de agenesia renal. se observe en la espina bífida a nivel de T5 a T8. 

en tanto que las rnalfonnacioncs ~cnales en herradura.. suelen relacionarse con lesiones en 

T9 a LI. 

l ~t)l~ l· ·.-~t~ 
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DIAGNOSTICO; 

De acuerdo a. Ja lo~ali7...ació0 ~~et defecto.. se presenta la asociación de anormalidades .. se 

muestra y menciona qÍ.Jc. cuando se presenta sólo el defecto aislado .. se reporta un 10% de 

pacien~~s c~n -·~·~tW-d~··~~!ltiiL L~S -.p.roblcmas ortOpéé:licos y d~l tracto urinario .. -continúan 

sicndO probJCffias irilpO-itri.ritcs en cstOs pacientes. Js 

º··· ."_·· -

Dentro del ~étOdo ·cÜagnóstico·. es ·muy importante la determinación ultrasonogrática. 

donde .se cncuc.ntr8. datOs tanto en el feto .. placenta y líquido amniótico; por lo cual se 

mencionan estos tres· puntos con las características encontradas en cada uno de éstos: 

a) En el feto: Se observa alteración en el canal óseo; así como en la forma.. casi todos los 

nlielomcningocelcs contienen un espacio subaracnoidco agrandado en la parte ventral .. 

el -tejido ncural tiene desplazamiento dorsal: ésto. crea un saco herniado sobre la 

espalda. ·se ·observa además. alteración en el canal de la médula ósc~ a nivel del 

cerebelo se describe una Unagen en fonna de banana cuando se presenta alteración a 

nivel del cisterna magna. se maneja dentro del componente de Ja malformación Chiari 

tipo 11. puede encontrarse dilatación bilateral de los ventrículos laterales. 

b) Líquido runniótico: Usualmente se puede reportar normal. aunque se han reportado 

datos de polidrnhmnios 

e) Placenta: Usualmente es nonnal. El tiempo en el cual se detecta ta alteración es 

aproximadamente a las 1 1 semanas. a través de un ultrasonido vaginal: pero usualmente 

se detecta en la semana 16 a 18. Aproximadamente el 98% de estos defectos.. se detecta 

a través de los datos sonográficos a nivel espinal. 

------: 17 
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Se recomienda cxruninar cada 3 a 4 scinana.."> por medio de ultrasonido. para valoración 

de la progresión de la vcntriculomegalia. El diagnóstico de n1iclon1cningocclc .. permite 

tanto n1cjorar el cuidado obstétrico: así con10 .. el suprimir el cmbaraY.o cuando se opta 

por ello. Se deben además incluir mediciones de alfa·fcto-proteina en el suero 

nmterno. de esta nmncra.. será detectado el lactante con rniclomeningocelc notes de su 

nacin1icnto.9
•
10 

En embarazos con feto afectado .. es necesaria la vigilancia antcnatal con ultrasonido y 

cstidos biocléctricos seriados de la frecuencia cardiaca fetal y además estar 

conformado un equipo que consta tanto de un obstetra como de un neonatólogo. se 

solicitarán intcrconsultas a los servicios de Neurología y Neurocirugía.. hasta el 

momento se han reportado que el tratamiento intrauterino de la hidrocefalia ha sido 

dcsalcntador. 11
•
12 

La sonografia de colwnna vcncbral antes del parto en el cual se· detectan 

anormalidades de la columna vcncbral .. así como las complicaciones asociadas; con 

especial énfasis en los defectos del tubo neural. en base a lo cual se pueden determinar .. 

realiza otros estudios en Ja madre .. como determinación de nlfb. feto-protclna en líquido 

amniótico y en suero materno. Aproximadamente en la semana 22. se ha reportado la 

detección de defecto del tubo neural; así como defectos craneales ... escoliosis y xifosis .. 

tcrutoma sacrococcigco. Se ha detenninado la utilidad de ultrasonido para la 

rcali7..ación de un diagnóstico oponuno. información adecuada a los padres y 

dctcrn1inación de un manejo oportuno. 38 

TRATAl'\.tlENTO PERINATAL: 

Dentro del tratamiento pcrinatal,. se incluye llegar en óptimas condiciones a un 

cn1barazo de preferencia de término .. o tratar de sostenerlo al menos a la semana 34 a 

36. prefiriendo efectuar el parto en el momento en que se disponga de atención de un 

18 
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equipo multidisciplinario en el cual se incluye al nconatólogo. neurocirujano pediatra .. 

pura llevar u cabo una cirugía si ésta.. es indicada. 

Aún existen controvcrsia..c;; respecto a la vía óptima de parto. I?n 1970. se publi~ó un 

estudio retrospectivo sobre 130 lactantes .. en los cuales se sugirió. '.~Idv,.ición - de 
' .. . ·'' -· ' 

incidencia de sufrimiento fctaJ intraparto y la lesión cerebral al -nacer.· _'ComO rcSultlldo 

de parto vaginal. 13 

Se han hecho ~tras P';Jblicacionc_s en donde se ha sugerido quC _el trnba.j~ de ·Parto; así 

como el parto vaginal.,. pueden tener efectos adversos sobre el desarrollo neurológico de 

un recién nacido con miclomeningoccle .. mcningocele o espina bifida.,. en especial si la 

presentación es pélvica. 14
•
1

' 

Se ha hecho otro análisis en fecha más reciente. en donde se revisaron expedientes de 

recién nacidos con mielomcningocclc.. donde se comparó a los recién nacidos por 

cesárea. con Jos obtenidos por parto vaginal.,. no encontrando diferencias en la 

mortalidad .. en la incidencia de meningitis .. ni en el desarrollo neurológico del niño. 16 

r-----------------. 
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PREVENCION PRENATAL. 

Dudo que es poca Ja probabilidad de modificar las influencias genéticas que opcrJ.It en los 

defectos del tubo neural. la prevención primaria debe dirigirse hacia la eliminación de 

factores ambientales adversos; en los últimos estudios se han reportado datos con 

intOnnaciQn respecto a mejorar el estado nutricional de la nmdrc pan1 reducir la recurrencia 

de miclomcningocclc y otros defectos del tubo neural. 17
•
18

•
19.2o .. u 

Al principio se postuló que la mala nutrición materna contribuía en la aparición de los 

defectos del tubo ncurnl con base en el gradiente de clase social observado casi en todas las 

investigaciones epidemiológicas. 

Estudios teratológicos en anima.les sugieren que la deficiencia del ácido fólico; precursor 

del ácido desoxirribonucléico. puede ser un factor m.~tricional clave. 

En un estudio con asignación a doble ciego .. asignación aleatoria..,' se valoró el efecto de la 

suplementnción de ácido fóli~o antes de la SCst~Ción y Cn sus etapas primarias no se 

observó rccurrcncia de defectos del tubo ncura.l en 44 madres que se apegaron a la 

prescripción. Según se demostró., la medición por las concentraciones séricns de folato a las 

6 - 9 semanas de gestación. se observaron dos rccurrcncias en 16 de las madres que no lo 

acataron y cuatro en las S 1 que recibieron placebo. Se han reportado otros estudios en los 

cuales adcnlás de prescribir ácido fólico., presentan suplcmentación con otras vitwninas; en 

las cuales. se ha estudiado en con1paración con otros pacientes que no lo recibieron .. 

encontrándose una disminución en la rccurrencia de las madres que recibieron manejo con 

éstos.. antes de la gestación: y posteriormente c.n etapa temprana de la gestación: sin 

ernbargo. la nmyorfa recomienda que las mujeres con un feto afectado previo. reciban 



suplcmcntación de vitaminas desde un mes antes de Jos intentos de concepción y que 

continúe hasta el fin del segundo p-eriodo menstrual f'altantc.:i 7
-'1

9
•
4 º·41 

SUl'LE~1ENTACION CON VITAMINAS l'A~'\. l'Rt:VENlll RECURRENCIA DE 

DEFECTOS DEL TUBO NEURAL21 

Número de 

lactantes 

Sin suplemento SIO 

Suplcmcntación completa 429 

Suplcmcntación parcial 113 

Número de 

Rccurrencia 

24 

3 

o 

Porcentaje 

4.7 

0.7 

o 

En un estudio publicado en China. se determinó que la administración de ácido fólico a 

dosis de 400 mcgrs preconccpcional. reduce la rccurrcncia en la presentación de defectos 

del tubo neural.42 



TRATAMIENTO. 

En la actualidad. la atención de estos lactantes con defectos del tubo ncural es un problema 

no resucito en la nco'~atoloS,ia. 

l-lay _diversas minuSValíM ob~eryadas en el periodo neonatal que se ha seleccionado como 

·criterios p~ra:·d~i~mli~·~r::si _d,~b~-p~c;porcionarsc o no algún tipo de tratamiento a un recién 

nacido con miclo~e~ing~ccl·c~ 

Antes de la disponibilidad difundida de derivaciones para hidl""occfalia. los niños con 

miclmncningocclc; por lo general, se trataban sin Ja intervención quirúrgica. La n1ayoria de 

los pacientes moría hacia los dos meses de edad por la infección. sólo el 20o/o sobrevivían 

más de un año. 22 La mayoría de los sobrevivientes tuvo inteligencia normal. con un 

coeficiente intelectual medio de 89 y 70%. caminaban. si bien algunos requerían de 

dispositivos de asistencia. En el decenio de 1960. se adoptó un criterio enérgico no 

selectivo en el tratmnicnto de mielomcningocclc. con cierre temprano del defecto en la 

espalda y derivación de Ja hidrocefalia concomitante. Si bien la mortalidad disminuyó con 

la supervivencia de la mayoría de los enfermos hasta los 1 O años de edad. sólo el 30% de 

quienes sobrevivían eran con1pctitivos desde el punto de vista intelectual. y alrededor del 

55o/o estaban confinados a la silla de ruedas.23
•
24 Esos resultados se percibieron 

desalentadores. y en el decenio de 1970 condujeron a una era de tratamiento selectivo. 

Lobcr23 y otros2 !''-26 recomendaron tratamientos estrictos de tratamiento destinados a excluir 

no sólo a pacientes que podían morir a pesar del tratamiento enérgico; sino también. a 

lactantes que podrían sobrevivir con déficit fisicos e intelectuales minusvalidantcs. En ca~i 

todos los estudios infonnados. el uso de esos criterios determinó que el 50% de los 

lactantes con mielomeningoccle solo recibirán trat~miento de sostén. El pronóstico de los 

individuos tratados fue bueno. con supervivencia hasta los 5-7 años de edad en el 75%; 

además. el 80o/o de ellos caminaban y más del 85%. tenían un IQ de más de 75. 
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La mayoría de los lactantes con datos pronósticos adversos quedó excluido de tratamiento~ 

pero los pacientes sobrevivieron con minusvalías que. evidentemente podrían haber 

disminuido con tratamiento ten1prano. en especial de hidrocefalia. En segundo Jugar. quiza 

la mejor aceptación social de Jos minusválidos ha aumentado mucho más el porcentaje de 

los lactantes que tienen pronóstico n1alo y cuyos padres solicitan cierre temprano; sin 

embargo. tiene más imponancia el que los avances tecnológicos recientes y la 1ncjor 

comprensión de Ja patogenia del miclomeningocele; en panicular. los factores que 

provocan retraso mental. han sugerido que podría mejorar el pronóstico de muchos recién 

nacidos con mielomeningocele. 

En casi todos los centros de atención terciaria. se ha vuelto a un método terapéutico 

enérgico para pacientes con mielomeningocelc. En varios estudios infbrmados. el 

porcentaje de lactantes en quienes se ef'ectuó cierre quirúrgico dentro de Ja primera semana 

de vida ha variado desde un 71% hasta 100%. y los resultados son muy alcntadores.27
•
28 

En una serie de 200 enfermos consecutivos no seleccionados que recibieron tratamiento 

enérgico y se vigilaron en prospectiva de cinco a nueve años. la monalidad f'ue solo del 

14%. De los sobrevivientes con manejo enérgico temprano. el 73% eran competitivos desde 

el punto de vista intelectual. 75% caminaban y 87% controlaban el esfínter vesical.28 

En otro estudio se observó que de los pacientes atendidos .. el 80% demostró desarrollo 

cognoscitivo normal y un número casi igual. caminaba. 27 En este estudio también se 

demostró que la incidencia de recién nacidos que tenían buen pronóstico aumentó de 42% a 

71 o/o (de 1960 a 1980); además de éstos. el 62% de Jos sobrevivientes tratados con cirugía 

tcrnprana a pesar de su mal pronóstico. n1ostraron un desarrollo cognoscitivo normal. 

En Estados Unidos. los factores que originan esta mejoría en el pronóstico. quiza incluyen 

aumento en la frecuencia de diagnóstico prenatal y mejoría en el cuidado pre y pcrinatal. 



regionalización para los recién nacidos; de modo que los pacientes se envían con mayor 

prontitud y en n1cjor estado a centros de atención terciaria. disponibilidad de estudios de 

imágenes que no conllevan penetración corporal; como la tomografia y el ultrasonido. 

técnicas avanzadas de cierre del defecto y derivación del liquido cefalorraquídeo; en 

especial derivaciones vcntriculo-peritonealcs. detección más temprana y tratamiento mñs 

satisfactorio de la infección. mejoría en los métodos para favorecer la función y la 

·continencia urinaria y avances técnicos en Jos bragueros ortopédicos y otros dispositivos 

para la asi~tcncia en la deambulación. 

En Ja actualidad. el n1étodo de tratamiento para cada recién nacido se debe individualizar; 

en general. se recomienda el tratamiento completo y enérgico sin tomar en cuenta el nivel 

de déficit espinal. las únicas acepciones notables son: 1) limitación extrema en el potencial 

intelectual por anomalía del sistema nervioso central o hidrocefalia avanzada importante 

notada desde el nacimiento. 2) lesión importante e irreversible del parénquima cerebral por 

anoxia. 3) infección activa del sistema nervioso central y 4) otras malfonnaciones o 

problemas médicos incompatibles con_sUpefViv_e?cia a largo plazo. 

Se ha definido que el cierre temp~no ·de~ -~efecto- neu_ral es importante para disminuir y 

limitar Ja pérdida de la función motora que puede ocurrir después de uno o dos días de 

vida.:zx aunque no se ha demostrado que la intervención quirúrgica de un mejor pronóstico 

motor. 

En otro estudio se adn1inistraron antibióticos profilácticos.en la mayoría de Jos lactantes se 

demostró que la intervención quirúrgica entre Jos tres y siete dias de edad. no causó 

incremento de la incidencia de ventriculitis. empeoramiento de parálisis ni pronóstico 

ominoso en cuanto al desarrollo. en comparación con Jos resultados del cierre dentro de las 

primeras 48 horas de vida. ~9 



Tr11t11111ie1110 1/e /11 /1i1/rocefali11. 

La hidrocefalia complica el tratamiento en la mayoria de Jos niños con nticlomeningocelc~ 

en algunos. la cicatrización inadecuada del cierre del rnielomeningoccle (por aun1cnto en Ja 

fuer.l'..a hidrodinámica de CSF sobre la linea de sutura) o la aparición de déficit de los pares 

craneales inferiores. relacionados con presión intracraneana excesiva sobre el tallo cerebral 

malfonnado. dictan la derivación. además es posible que haya hidrocefalia manifiesta al 

nacer. o pruebas definitivas de incren1ento en Ja presión intracrancal. de modo que sea 

indispensable un procedimiento de derivación ventriculo-peñtoncal temprana. En esos 

casos la técnica de reparación simultánea del miclomeningocclc e inserción de la derivación 

ha disminuido el riesgo de dehiscencia de sutura y puede mejorar el pronóstico del 

desarrollo a largo plazo. 30 

Sin embargo. en la mayoría de los niños con mielomeningocelc. la decisión de colocar 

derivación. es n1ás compleja desde el punto de vista diagnóstico. y se basa en la valoración 

activa del estado y desarrollo clínicos del niño; así como. en valoraciones seriadas del 

tamaño ventricular; por Jo general. mediante ultrasonografia. Al principio. el tamaño de Jos 

ventrículos debe medirse dentro de los primeros días de vida. de preferencia antes de cerrar 

el mielomeningocele. 1 

Durante el resto de la pem1ancncia en la sala de recién nacidos. están indicados exámenes 

neurológicos y mediciones de Ja circunferencia celalica a diario. También son esenciales 

las valoraciones ultrasonográficas de referencia de vigilancia; dado que es posible que 

sobrevenga dilatación ventricular progresiva antes de cualquier cambio manifiesto en el 

estado clínico. Los estudios sugieren que. en un 75% a 90% de los niños con 

miclomcningocelc tratados de esta manera. se efectuará derivación de la hidrocefalia; en la 

111ayoria. dentro de las dos o tres semanas de vida. 

TESIS C')?J f 
FALLA LE L :.·:·:-EN f 



Los niños que no requieren derivación en el periodo neonatal. pueden ser dados de alta de 

Ja sala de recién nacidos luego de obtener una tomografia computarizada. que en el futuro 

servirá para estudios de con1paración. En estos pacientes. es necesaria la vigilancia 

estrecha de manera ambulatoria en el pritner año de vida. En cada visita. deberá. efectuarse 

ultrasonografia; puesto que. la vcntriculomegalia puede progresar más tarde a hidrocefalia 

manifiesta. También es imponantc valorar el desarrollo; dado que se ha comprobado 

. hidrocefalia nonnotcnsa en lactantes con miclomcningocelc. en quienes no hay signos 

manifiestoS y en quienes el crecimiento ventricular no es progresivo. La colocación de 

derivaciones en esos individuos ha hecho que mejore el rendimiento en pruebas de IQ y que 

disminuya el tamaño ventricular. Jo que siguiere la posibilidad de que sean erróneas las 

ideas previas de hidrocefalia 04Suspendida .. en el miclomeningocclc. Se ha sugerido que la 

hidrocefalia de evolución lenta puede ser beneficiosa para el tratamiento mCdico. En un 

estudio se trató con acetazolan1ida y furoscmide a 19 pacientes que tenían 

nliclomeningoccle. ninguno de los de menos de 20 días de edad al inicio del tratamiento 

médico. nlejoró con el misn10 .y todos requirieron derivaciones subsecuentes. :ll Sin 

embargo. se juzgó que el tratamiento que empezó después de los 2 días de edad fue 

satisfactorio en 5 de los 8 lactantes. aunque en dos. se efectuaron después procedimientos 

de derivación que los autores consideran probablemente innecesarios. Sin duda se requieren 

muchos más datos para aclarar si el tratamiento médico es en realidad apropiado para niños 

con mielon1eningocele e hidrocefalia de evolución lenta. 

Una causa de n1ortalidad importante en recién nacidos con miclomeningocele. es Ja 

disfunción del tallo cerebral por malformación de Arnold Chiari28
•
29 de hecho. la mayoría 

de los recién nacidos con espina bífida. presentarán en ocasiones problemas relacionados 

con deformidad del mctcncCfalo. En quienes sobreviven a las dific~ltades agudas, la 

evolución natural parecería ser de 111ejoria gradual con el ticrnpo. Los estudios de 

resonancia magnética han simplificado el diagnóstico de la malformación de Arnold Chiari. 
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Sin cmbar-go .. aún es dificil el diagnóstico de la malfor-mación de Ar-nold Chiad .. en lactantes 

con sintomas de difusión del tallo ccr-cbral que per-sistcn y tienen imponancia .. dado que 

estos problemas pueden ser precipitados por f'unción inadecuada de la derivación .. el primcr­

paso del tratamiento es contar con una derivación que funcione apropiadamente . .ll 

Algunos investigadores también han defendido Ja descompresión de la· losa posterior .. pero 

es discutible su utilidad. Es posible que la recuperación dependa más de la magnitud del 

daño al tallo ccr-ebral es decir,. infano y necrosis. en contras~c con compresión de pares 

craneales que cualquier modalidad de intervención especifica. 

Los objetivos a largo plazo del tratamiento urológico en el miclomeningoccle incluyen: 1) 

Preservación de Ja f'unción renal; 2) vaciamiento adecuado de Ja vejiga; 3) estableccr­

continencia urinaria. 33
•
44 En el periodo neonatal se valora a cada lactante con ultrasonido 

renal .. cisteurctrograma de vaciado y estudios urodinámicos. En varios estudios en Jos que 

se aplica este método se ha demostrado que de 30 a 50% de los lactantes con 

miclomeningocele presentara disinergia cntr-c los músculos pubovcsical y del esfintcr 

vesical. así como vejiga de alta presión. Datos que tienen gran correlación con dcteñoro 

subsecuente de la parte alta de las vías urinaria..c;. En consecuencia. Ja detección temprana de 

estas anonnalidades urodinámicas tienen importancia extrema .. dadas las posibilidades de 

r-evertir el deterioro Juego de descomprimir la vejiga mediante vcsiculostomía o sondeo 

intern1itente. Se espera que este tratamiento. junto con otJ"os avances logJ"ados hace poco 

también disminuirán la aparición renal posteriormente; la cual es importante fuente de 

mortalidad en adolescentes y adultos con miclomcningocele. 



El tratamiento onopédico del recién nacido con 111iclomeningocclc se dirigirú hacia la 

corrección de deformidades existentes y a lin1itar minusvalías futuras. Las deformidades de 

pie. cadera. rodilla y columna vertebral. son relativamente frecuentes~ ocurren por 

desequilibrio muscular. posición anormal in útero o !"actores teratógcnos. El tratamiento de 

la def"ormidad casi siempre deberá tratarse tan pronto como ocurre cicatrización suficiente 

de Ja heridñ. en la espalda. La xifosis congénita. si es grave. puede requerir de atención 

quirúrgica primaria en el momento de cerrar el miclomcningocelc. Puesto que Ja xifosis 

siempre es progresiva. incluso las deforn1idadcs moderadas se tratarán en etapa temprana. 

El posicionamiento adecuado de Ja cadera también deberá de iniciarse durante el periodo 

neonatal. en un esfuerzo por conservarla en posición reducida. En estos y otros problemas 

de atención onopédica. es esencial Ja participación del fisioterapeuta. 



PLANTEAMIENTO DEL PRODLE~1A. 

Determinar Ja inddencia de Jos . defectos del cierre del tubo ncural. en. la Unidad de 

Nconatolo8,ia d~i 1-fo~pit~I ·General ·de ·México. O.O. de 1997. a través de la revisión 

retrospectiva- Í~s· ~~~·~di~~-t~~ ~e ·1-os r~cié~ nácid.os afectados en ~n ~~riodo d~ tres años. 

JUSTIFICACIÓN.';;:, 

Los dcfcctOS '.
0 dcí''. lub-~ · rl~ural ·son· una de las mai"fonnaciones congénitas n1ás comunes. 

ocupa un 1~~~1--,i~~~~;~~~t,~ d,<-~rcscnt~ció-0 e~· los ·.-eCién nacidos. existen varios repones 

sobre su inéidcncia· SObrC_todO·en ~stados'Unidos. se cuenta con pocos datos a nivel de 

nuestra poblac'f~-"~:· 

lllPÓTESIS. 

Los defectos del ·cierre! _del tUbo neural son frecuentes en la población de nconatos. ocupa un 

lugar important~·;:d~n_tr~-' ~.~"-las· mal~ónn~~i~nes _cOnS,éititas en la Unidad de Neonatología 

del 1-losp~tal G~ne~~.J de_-.~~-~ic'?.~ .. ~.D. 

OD.JETIVOS. 

o Dcterminar-·ra--incidencia de 105 defectos d.el cierTe del tubo neural erl.la Unidad de 

Nconatologia del Hospital General de México .. O.O. en un periodo de tres años de 

1997 a 1999. 

o Correlacionar la incidencia que se reporta en otros paises con los de nuestra 

población. 



MATERIAL Y MÉTODOS. 

Se revisaron los expedientes del a.-chivo clínico de Ja unidad de Nconatologia del Hospital 

General de México •. 0.D .• obteniéndose los expedientes de los pacientes a quienes se 

realizó diagnóstico de defectos del cierre del tubo ncural. 

·CRITERIOS. 

/11c/11 . ..-iti11. To~oS_ los _,r'?_cié!' nacidos en_ el área de Nconatologia del Hospital General de 

:\-1éxico. 0.f:?.;. quc,'sc 'realizó diagnóstico de c:tcfcctos del cierre del tubo ncural. 
,' .. ,.;.~·: ' ' . 

E.\:c/11.dá11. T~-dO·~";os ~c~ién ·nacidos en los· cuales se realizó_ diagnóstico de alguna otra 

ma1roímaCión c~~Sénit~. 

Pacientes de los ':u3Ies Do contamos co~ histoña clínica completa. 

PROCEDIMIENTO • 

. Revisión de 'Jos -expedientes del archivo clínico del área de, Nconatolog.ia del Hospital 

General de México. O.D ... en un periodo de tres años de 1997 .. 1998 y 1999. 

RECURSOS DISPONIBLES. 

I/11111111uJs. Dra. Rita Silva Espinosa 

Residente de SC!:,rundo año de una especialidad de Neonatologia del 

Hospital General de México. O.O. 

,\ft1terit1/e."i. Expedientes del archivo clínico de la Unidad de Pcdiatria. área de 

Nconatologia del Hospital General de México. O.O 

Expedientes de área de Neonatologia dCI Hospital General de l\.1éxico. O.O. 

l lt!i11 t.•olectora tle tluto."i.. 



RESULTADOS. 

En el Hospital General de México. O. D. en Ja Unidad de Neonatologia en un periodo de 

tres años de 1997 a 1999 .. se encontró un núntcro aproximado de 8000 movimientos en un 

año. siendo un númcr-o de 24 .. 000 en Jos tres años analizados. se rcponaron 

aproximadamente 48 casos. en un promedio de J 6 casos por año. dentro de las 

malformaciones congénitas se encontraron las siguientes: 

l\1alfornaaciones Porcentaje Nu1n. de casos 11or año 

Cardiopatia congénita 3º/o 30 

DcfCctos del tubo ncural 2% 16 

Atr-esia intestinal .So/o 12 

Malfonnacioncs renales .So/o 12 

Labio y paladar hendido 8 

Atresia csofi:igica 0.5% 4 

Defectos de pared abdominal 0.3% 3 

l\1alformación ano-rectal 0.3% 3 

l lcrnia diafragn1ñtica 0.2°/o 2 

Artrogriposis 0.1°/o 

Dentro de las 1 O principales malformaciones presentadas en el periodo de u-es años en el 

área de Neonatologia del Hospital General de l\.1éxico. 0.D .• se encuentran en segundo 

lugar los defectos del tubo neural con 16 casos al año en promedio. siendo la principal 

malformación rcponada a nivel cardiaco.considerando dentro de estas las alteraciones en 

recién nacidos vivos y los recién nacidos que nacieron muertos. De los recién nacidos 

afectados con n1iclomeningocele y meningocefc se encuentran acompañados con 

hidroccfhlia en el 50o/o de Jos casos aproximadamente. en ninguno de los casos se contó con 

estudios con1plcmcntaños disponibles para dctern1inar Ja malformación de Amold Chiari. 
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Edad gcstacional de nacimiento de los reciCn nacidos con defectos del cierre del tubo 

ncural. 

Se presentaron Jos siguientes nün1cros de casos de acuerdo a semanas de gestación. 

34 :t 35 sen1:1nas 36 U 37 5CllHIH:tS 38 a 39 senuuaas 40 y 1n:is se111anas 

4 casos 19 casos 7 casos 8 casos 

29.1% 39.5o/o 14.5% 16.6% 

En donde se puede observar un predominio por la edad gestacional en Ja semana 36 y 37 

con un 39.5%~ posteriormente sigue la edad gestacional de 34 a 35 semanas . 

• \'cxo tle pretlo111i11h.1. 

En cuanto al sexo. se reportaron de los 48 casos. 23 del sexo femenino que representa un 

48%, y masculino de 25 casos con un 52%. que en realidad es una diferencia mínima 

considerando que no existe una predominancia significativa. 

Lugar tle ori¡:e11. 

Dentro de este aspecto se reponan principalmente del Estado de _Mé.xico y del Distrito 

Federal sólo se encontraron algunos casos en los cuales no se definió adecuadamente en el 

lugar de origen en el expediente y otros: 

·!• Distrito Federal 19 casos que representa un 39.5%. 

•!• Estado de México 20 casos quC representa un 41.6%. 

•!• Otros lugares 9 casos que representan un J 8.7%. 

Considerando sólo discreta prevalencia en el Estado de México que en la realidad no se 

considera importante. 

~TESIS n11 r. r , - -r J .. ~ • . 
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N1ímero de casos Sexo Scnutnas de J!C.."i:tación 

48 casos Femenino 23 34 a 35 semanas 14 

Masculino 25 36 a 37 semanas 19 

resto J 5 casos 

p,1cie11tc..'t.· que represe11111ro11 /1i1/rtJcefuliu ,1.n1ciu1/,1 co11 111ie/t1111e11in¡,:tJcele. 

Se reportaron 48 pacientes con mielomeningoccles de los cuales 25 se reportaron con 

hidrocefalia representando un 52% y 48 pacientes no presentaron hidrocefalia 

representando un 48%. 

N1ín1ero de casos Con hidrucefitlia Sin hidrocefalhi 

48 25 23 

52% 48% 

l't1cientes t¡11e present11rtJ11 alteracionc...; orl"f"!,/ic1u·. 

Pacientes con alteraciones ortopédicas: 20 pacientes representando un 41.6% de las cuales 

19 fueron por pie equino varo y sólo un caso de polidactilia. 

Allernaciones orlo¡>édicas Núntero de casos 

Polidactilia 1 caso 

Pie equino varo 19 casos 

Sin alteraciones ortopédicas 28 pacientes que representan el 58.3%. 



Se encontró mayor número de casos en madres cuya edad osciló entre los 15 y 20 años. con 

19 casos representando un 39.5%~ el segundo grupo de edad más afectado tüc de 20 a 25 

años con 1 O casos representando un 20.5%. en tercer lugar el grupo de 35 a 40 años con 8 

casos representando un 16.6%. el grupo de edad de 26 a JO años con 7 casos con un 14.5%. 

· el .-esto se reportó en 4 casos en el grupo de edad dcmcis de 40 años. Sólo consideramos una 

frecuencia importante en Ja edad de 15 a 20 años de edad. 

Grupo de edad 111n1cr11a Nú1nero de casos Porccnl:tjc 

15 a 20 años 19 casos 39.5o/o 

20 a 25 años 10 casos 20.5°/o 

26 a 30 años 7 casos 14.5% 

31a35 años 6 casos 12.5% 

36 a 40 años 6 casos 12.5% 

más de 40 años 4 casos 8.33% 

Prcdo111i11io e11 cu1111to t6l 11ii111ero de ¡.:e . ..;tt6cián. 

Dent.-o del número de gestación los resultados obtenidos fueron los siguientes 

Nún1ero de gcslas N1ímcro de casos Porccnlajc 

Gesta 1 22 casos 45.So/o 

Gesta 2 19 casos 20.8º/o 

Gesta 3 5 casos 10.4°/o 

Gesta 4 4 casos 8.3% 

Gesta 5 4 casos 8.3~ó 

Gesta mayo.- de 5 3 casos 6.2~'Ó 

--··l 
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En donde se puede observar la prevalencia en madres primigcstas dentro de las cuales en su 

totalidad son madres entre los 15 y 20 años. 

No encontramos predominio por algún mes en especial como se reportaron en trimestres. 

coincidiendo casi en su totalidad sólo en el último trimestre que comprende los meses de 

Octubre. Noviembre y Diciembre. 

Trintestre Casos Porcentaje 

1 cro.(Encro. Febrero y Marzo) 12 casos 25o/o 

2do. (Abril. J\.1ayo y Junio) 10 casos 20.8% 

3cr. (Julio. Agosto y Septiembre) 10 casos 20.8% 

4to. (Octubre. Noviembre y Diciembre) 17 casos 35.4% 

Siendo los nleses de Octubre y Noviembre donde se repona el mayor número de casos; 8 

casos en cada mes. 

Sólo en un caso se repona patología materna la cuál fue diabetes, en el resto no se 

rcponaron patologías comprobadas. 

Nt'1n1ero de casos 1\1adrcs con patología 1\1:1drcs sanas 

48 47 

Exárnencs realizados a las pacientes antes de su nacintiento para su diagnóstico. 



De los 48 casos de pacientes reponados en Jos tres años. sólo en un número de los 18 casos 

se encontró repone ultrasonográfico de algún tipo de defecto del tubo ncural. en los 30 

casos sobrantes no se realizó ningún tipo de diagnóstico prenatal. 

• Casos en los cuales se detectó la alteración antes del nacimiento: 18. por n1cdio de 

USG. 

• Casos no identificados antes del nacimiento: 30 casos. 

No se repona ningún otro estudio prenatal practicado a las madres. cabe mencionar que ·es 

imponante que en su mayoría estas pacientes llevaron un mal control prenatal y ·en algunos 

casos no recibieron alguna consulta prenatal. 



TRATAMIENTO UTILIZADO. 

En Ja madre n~. se. rcpo.na ningún tipo especifico de tratamiento. no se contó con datos 

suficientes en la. historia· clínica para dctcnninar si llevaron manejo con multivitarnínicos o 

úcido fálico. 

En Jos recién nacidos. posteriormente se realizaron: colocación de válvula de derivación 

vcntriculo-pcritoneal. 

En 25 casos: cierre de defecto (miclomeningoccle. meningocele). en los 48 casos. 



DISCUSIÓN 

El conocer la incidencia de los defectos del tubo ncural en el área de Nconatología del 

Hospital General de México. O.D .• es de capital importancia. p~cs refleja el avance o grado 

de evolución real de su población. así como __ las _po~ibles asoci_acioncs con el medio 

ambiente y con su nivel de vida. ya que en algU~os·:·caos se .condiciona por alteraciones 

nutricionalcs y sociales. 

El avance científico de los grupos s~lamcntC tiene utilidad con la aplicación general de 

normas basadas en el _estudio completo. y detallado de Jos problcn1as que afectan dichas 

poblaciones. 

El conocimiento de las causas de- JOS problemas es el único camino a la corrección de las 

mismas; fundamcntando·.,~i; lás ·-~~dictas píCventivas como punto clave de inicio para el 

avance de un país; esto," solamente puede realizarse con la adecuada culturización de sus 

integrantes. tal como se _manifiesta en los paises desarrollados; en Jos cuales las medidas 

preventivas, permiten una resolución imponantc y Ja casi desaparición de las enfermedades 

transmisibles y previsibles. 

En las últimas décadas. hemos sido testigos de los cambios en las tablas de monalidad y 

morbilidad de todos Jos paises. Desde luego. tales cambios son n1ás notorios en paises 

desarrollados. y menos marcados en paises en desarrollo. De hecho; estos últimos 

evidencian una transición epidemiológica prolongada en la coexistencia de las patologías 

parasitarias. infecciosas. alimentarias y de otro carácter agudo. con aquellas que han 

cobrado a su vez. imponancia cuantitativa en los paises avanzados como son las 

cnformcdadcs crónico-degenerativas. Jos padccimie.ntos malignos y los de car3.ctcr genético 

o congénito. 
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social de las poblaciones. Los cambios epidemiológicos no son exclusivos de un grupo. de 

edad y afectan a cualquier edad gestacional~ de tal manera que. somos testigos en el úrea 

pcdi3.trica. de crecimiento de estos padecimientos que alcanzan edades mas largas. que 

diezman la infancia .. de igual manera como antes lo hacían y aUn Jo hacen las infecciones y 

los problemas de Ja edad perinatal. situación sin duda injusta y dolorosa. porque la infancia 

no es Ja edad para morir. 

Así pues los defectos del tubo neural en cuanto a su cierre. continua siendo una de las 

principales malformaciones que se presentan en los recién nacidos. no existiendo factores 

geográficos o factores maternos específicos, pudiendo presentarse en madres de estrato 

social bajo por la relación con la deficiencia vitamínica; así como. en una edad materna 

ten1prana. 

Ahora en estos tiempos se cuenta con medidas adecuadas y eficaces para detectar 

malfonnaciones congénitas en madres con riesgo de éstas; como lo son. detección en 

liquido amniótico y suero materno. así como técnicas de ultrasonido.. es im~ortantc 

continuar seguimiento en estas pacientes por el riesgo de recurrencia de malfoímaci~ncs en 

Jos embarazos subsecuentes y de esta nlanera determinar su prevención y dar un manejo 

temprano y oponuno. 
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CONCLUSIONES 

DcspuCs de la revisión de los expedientes de los recién nacidos con diagnóstico de 

malformación de tubo ncural en un periodo-de tres años. encontramos que la incidencia de 

Cstc. es muy alta ocupando el segundo lugar en cuanto al resto de las otras malfonnacioncs. 

con un 2%, siguiendo a las malfbnnacioncs cardiacas que ocuparon el primer lugar de las 

· malfo.-nlacioncs con un 3%. Se presentaron 48 casos en un periodo de 3 años, el reporte del 

porcentaj~ de incidencia coincide con Jos reportes en Estados Unidos que también rcponan 

un 2% y la presentación de un caso por cada 1000 nacidos vivos. de esta manera 

corroboramos que la incidencia de malformaciones congénitas. los defectos del tubo ncural 

ocupan un lugar muy importante. 

El número de casos de pacientes af'ectados se incrementó en madres jóvenes. sobre todo en 

el grupo de 15 a 20 años y pñncipalmente en madres primigcstas. en cuanto al sexo de los 

recién nacidos. no se observó una prevalencia imponantes, reponándose casi 1: 1 en cuanto 

al sexo. en Ja mayoría de los casos se detectó el defecto por ultrasonido en _el __ último 

trimestre de la gestación. 

Los pacientes en los cuales se presentó asociación de la hidrocefalia f"ue un 52% en los 

cuales se encontró esta asociación y 48% no se presentó ésta. La mayoría de estos pacientes 

requirió de manejo con tratamiento con derivación ventriculo peritoncal por la presencia.de 

hidrocefalia y en su 100%. requirió de cierre del defecto, además ~e quc._cn. todos_los 

pacientes se empleó manejo con antimicrobianos y manejo integral. 

Se ha n1ancjado de igual manera en los casos de algún defecto de las extremidades que en 

~u mayoría fue el pie equipo varo, por consulta externa por el servicio de onopedia. además 

de haber dado seguimiento con estimutación temprana a los recién nacidos. 
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INCIDENCIA DE MALFORMACIONES DEL TUBO NEURAL EN RELACION CON OTRAS 
MALFORMACIONES 
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ASOCIACION DE MALFORMACIONES DE TUBO NEURAL CON HIDROCEFALIA 
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Con hidrocefalia 48% _.=!J 

Fuente: Archivo Clínico de la Unidad de Pediatria HGM OD 
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INCIDENCIA DE MALFORMACIONES DE TUBO NEURAL EN RELACIONAL LUGAR DE ORIGEN 

OTROS 

ESTADO DE MEXICO 

D.F 

Fuenle: Archivo Clínico de la Unidad de Pedialria 

¡----:;:! ,_. 
¡ ;.:,:ji 
1 . ,.., 

; .:~) _j¡ 
l; <J;:, ;·~¡ ¡ .. ~... -. 

¡ ~::~ -~ 
~-' ... l- \,. ,_.;l, 

'-il 
:'.'(; ¡:,., 

::r 
1 
e 
T 



~ 
() 

1 

(Jr 

w 

~ z w 
u 
11: o 
Q. 

INCIDENCIA DE MALFORMACIONES DE TUBO NEURAL EN RELACIONA LA EDAD MATERNA 
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INCIDENCIA DE MALFORMACIONES DEL TUBO NEURAL DE ACUERDO A GENERO 

FEMENINO 

48% 

MACULINO 

52% 
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Fuente: Archivo Clínico de la Unidad de Pediatria HGM 00 
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ASOCIACION DE MALFORMACIONES DE TUBO NEURAL CON ALTERACIONES 
ORTOPEDICAS 

Con alteraciones ortopedlcas 
41.6% 

Sin alteraciones ortopédicas 
58.3% 

Fuente: Archivo Cllnlco de Unidad de Pediatria del 
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