(N7

UNIVERSIDAD NACIONAL. AUTONOMA
DE MEXICO

FACULTAD DE MEDICINA

HOSPITAL GENERAL DE MEXICO

ESTUDIO:-RETROSPECTIVO SOBRE LA INCIDENCIA
DE. LOS DEFECTOS . DEL TUBO NEURAL EN
NEONATOS NACIDOS EN EL HOSPITAL GENERAL
) DE MEXICO. O.D.. EN UN PERIODO DE 3 ANOS.

‘ DE 1997 A 1999.

T E S | S
Q U E P R E S EN T A :
DRA. RITA SiLVA ESPINOSA

CON EL PROPOSITO DE OBTENER EL TITULO DE
~

R \BESPECOAUDAD EN NEONATOLOGIA

N
\_‘
/_\‘\'\. ;
; A
/ R Q} TUTGR DE TESIS:
" - \) R > DR. LINO E. CARDIEL MARMOLEJO
\ \@‘ g JEFE UEL SERVICIO DE NEONATOLOGIA

DEL HOSPITAL GENERAL 0UE MEXICO

MEXICO, D.F,,




e e

Universidad Nacional - J ~  Biblioteca Central
Auténoma de México -

Direccion General de Bibliotecas de la UNAM
Swmie 1 Bpg L IR

UNAM - Direccion General de Bibliotecas
Tesis Digitales
Restricciones de uso

DERECHOS RESERVADQOS ©
PROHIBIDA SU REPRODUCCION TOTAL O PARCIAL

Todo el material contenido en esta tesis esta protegido por la Ley Federal
del Derecho de Autor (LFDA) de los Estados Unidos Mexicanos (México).

El uso de imagenes, fragmentos de videos, y demas material que sea
objeto de proteccion de los derechos de autor, serd exclusivamente para
fines educativos e informativos y debera citar la fuente donde la obtuvo
mencionando el autor o autores. Cualquier uso distinto como el lucro,
reproduccion, edicion o modificacion, sera perseguido y sancionado por el
respectivo titular de los Derechos de Autor.



hSTUDlO RETROSPECTIVO SOBRI; L:\ INCIDFI\CIA DF LOS

N \'EOX\A'I OQ I\ACII)OS EN EL

DI‘I‘I‘,CTOS Dbl. TUBO NEURAL E

IIOSI’I’I‘AL GLNERAL DE l\lE\lCO O l). bN UN I'I'.RIODO DI'

o ANOS DE I997A 1999,




’

DR. LINO EDUA O CARDIEL MARMOLEJO
PROFESOR TITULAR DEL CURSO
E NEONATOLOGIA

/4
v
DR. FRANCISCO MEJIA COVARRUBIAS
JEFE DE LA UNIDAD DE PEDIATRIA
HOSPITAL G‘ﬁ RAL DE MEXICO, O.D.

;

(

DWMEGAMY DEL VILLAR
ORDINADOR DE ENSENANZA DE LA

UNIDAD DE PEDIATRIA
HOSPITAL GENERAL DE MEXICO, O.D.

TUTOR DE TESIS

DR. LINO E O CARDIEL MARMOLEJO
JEFE DE LA UNIDAD DE NEONATOLOGIA
HOSPITAL GENERAL DE MEXICO, O.D.

3 TACION
: POSGRADD
ALY




INDICE

INTRODUCCION
PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

JUSTl FICACION

3 uPéTESIS

OBJETIVOS

DISCUSION
CONCLUSION -~

BIBLIOGRAFIA

29

30

31

38

40

41




JINTRODUCCION

uyen” uno ‘de ‘los grupos - mas comunes de
33 R A : !

Los defectos del tubo neural, consi
malformaciones congénitas del recién nacido.,

Actualmente, se cuenta con tecnologia ‘a'nivel  genético de:manera prcnalal en donde \‘c

" realiza una prucba, dc(eclandose de manera oportuna, anormahdadcs 5cnellcas; asi como

defectos del tubo neural. 34

La determinacion en liquido amnidtico, presenta niveles elevados de alfa fétoprotcina, la
cual es una de las bases para diagndstico de fetos con defectos del tubo ﬁé:ural. dentro de los
cuales se incluyen: espina bifica y ancncefalia. Los niveles de alfa fctéproteina. también sc
encuentran clevados en cl suero materno. A partir de los afios 70°s, fue cuando se iniciaron
estas determinaciones, las determinaciones de alfa fetoproteina elevada, también sc
asociaron con otra malformaciones congénitas como el onfalocele, gastrotrosquisis y

algunas alteraciones renales; asi como en el sindrome de Down, 333

Se mencionan algunas caracteristicas para decidir la realizacion de’ un estudio invasivo
como lo es la amniocentesis, dentro de las cuales sc: encucentra la edad  materna,
considerando a las madres mayores de 35 afios,. anomahas cromosomlcas previas,

anormalidades cromosémicas presentes en algtin familiar; o blcn cuando se ha detectado a
34,36 B

través de ultrasonografia, anormalidades anatomicas.

Los defectos del tubo neural, representan las causas principales de mortalidad y morbilidad
infantiles. En Estados Unidos, se reporta una incidencia . de 1 en 1000 embarazos y se
estiman 300,000 en todos los recién nacidos en todo el mundo. 4% Sijendo el resultado,

responsable de mas de una tercera parte de todos los neonatos que sufren sindromes de

anomalias congénitas.




Representan un -grupo heterogénco de trastornos  basados en factores tales como: la

cronologia y la afeccion de clementos especificos del tubo neural y sus derivados.

El sistema ricrviosov central, cémicnza su-desarrollo en ‘el decimoctavo dia de la gestacion;
el tubo prim'ordi'alise" ‘delri\yré junto.con la notocorda y: el mesodermo cordal subsecuente,
induce la formacion de’la placa neural. - El cierre del neuroectodermo, comicnza en el
vigésimo segundo dla de la gestacion y se lleva a cabo por invaginacion de los bordes
laterales de la placa neural. El cierre comienza ,'cn la region medular inferior y en la region
cervical y avanza en ambas direcciones. El nei.lroporb anterior se cierra entre ¢l vigésimo
quinto dia y vigésimo sexto dia, y ¢l neuroporo posterior se cierra dos o tres dias mas tarde,
formando una cavidad cerrada, continua que constituye el sistema ventricular primitivo y el
canal central del corddn. La aplicacion ulterior. del ectodermo cutaneo, se presenta solo si
los bordes convergen del surco neural y se juntan para formar este tubo. >¢

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

presentan patologias del cierre caudal.

TIPOS DE DEFECTOS DEL TUBO NEURAL

1. DEFECTOS PRIMARIOS.

Constituyen aproximadamente ¢l 95% de todos los defectos del:tubo necural; se deben al
fallo primario del cierre del tubo neural; o posiblcment;. ala rbtura del tubo neural ya
cerrado y que tendria lugar entre los dias 18 y 28 de Ia gés'u'aci'én:‘ La anomalia resultante,
suele constar de dos lesiones anatémicas en la placa caudal, una placa neural expuesta
abierta a lo largo de la lineca media dorsal, en la parte craneal, la malformaciéon de Arnold
Chiari Il (malformacion de la protuberancia y del bulbo l’aqu’idco, desplazamiento caudal

del cercbelo y del cuarto ventriculo, con estensosis del acueducto de Silvio e hidrocefalia). !
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I.as malformaciones mas graves- son: la crancoraquisquisis y la anencefalia, la cual es

incompatible con la vida.

Dentro de los defectos primarios del tubo neural se encuentran:

a) Miclomeningocele: Defecto del tubo neural primario. Consiste en un abombamiento
sacular de los elementos necurales, habitualmente a
continuidad en el huecso y en los tejidos blandos de las regiones posteriores dorsales,

través de una solucion de

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

nervioso central con hidromielia y anomalias de los tubérculos cuadrigéminos, cuerpo

calloso, tercer ventriculo y ventriculos laterales, y patrones de las circunvoluciones de

los hemisferios cerebrales.

En ¢l 84% de estos neonatos aparece hidrocefalia, la malformacion como la de Arnold

Chiari I1, se observa cn el 90% de los casos. La duramadre y la aracnoides estan incluidas

tipicamente en el saco, que conticnen estructuras neurales visibles, la piel se encuentra

habitualmente abicrta a nivel del saco. 2

Se cree que ¢l miclomeningoceles, una falla restringida del cierre del tubo neural caudal

posterior, se presenta antes de los 26 dias de la gestacidon. Se dice que su incidencia es de

entre 1 y 5 de cada 1000 nacidos con vida, con picos mas elevados en regiones del norte de
las islas Britanicas. Se presentan anomalias del esquelcto tales como la ausencia de los
arcos vertcbrales, ¢l desplazamiento lateral de los pediculos y un canal espinal ensanchado;
puede presentarse una cobertura dérmica incompleta, aunque variable.

pero también,
ontopédicas secundarias de las

Intrauterinamente, sc¢  presentan  malformaciones
extremidades inferiores, contracturas congénitas como artrogriposis, dada la ausencia del

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

con malformacion Amol Chiari o curvatura y alargamiento de las estructuras del tallo

cerebral.
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La morbilidad y la mortalidad que se ven en el miclomeningocele, resultan de las

complicaciones de la meningitis por saco abierto, hidrocefalia y compromiso renal.

Otros estados disraficos incluyen meningocele, espina bifida diastetomielia.

El meningocele cs la hernia de las meninges, no acompaiiada por tejido neural y cubierta
por la picl o por paredes delgadas. Como ocurre en el mielomeningocele, estas lesiones son
mis comunes en la regiéon lumbosacra y se presentan defectos en los arcos vertcbrales.
Estos pacicntes pueden sufrir anormalidades en la marcha; particularmente en los periodos
de crecimiento rapido; o pérdida del control vesical ya adquirido. - Los meningoceles

generalmente, no se asocian con hidrocefalia.

b) La espina bifida oculta. Habitualmente se refiere a un defecto vertebral sin hernia del

contenido del canal vertebral, se encuentra mias cominmente en la regién lumbosacra

en el momento del nacimiento. [a mayoria de los paciente con esta patologia, son

asintomaticos, aunque algunos pueden identificarse con la presencia de lunares con pelo
o marcas de nacimiento en la base de la columna vertebral. Qcasionalmente, una fistula
puede producir un quiste intravertcbral o una estructura epidermoide. Debe examinarse
cuidadosamente en busca de fistulas, a todos los recién nacidos que presenten
meningitis bacteriana recurrentemente por gérmenes gram negativos, dado que estos

pueden constituir 1a fuente de infeccion.
c) La Diestematomiclia: La médula espinal esta dividida por un espolén 6sco o
carilaginoso que se extiende desde la superficie dorsal del cuerpo de la vértebra. Esta
asociada con espina bifida oculta, cnrﬁés'dcl 50% de los casos y puede provocar

deficiencias neuroldgicas al produccién traccién sobre la médula.

Son 'lesiones hamartamatosas ‘asociadas con estados disraficos y se
Aunque los estados

d) lLos lipomas.
localizan mas comtnmente en-la’regién del filum terminal.

disraficos ocultos pueden no detectarse en los inicios de la infancia: en un 80% de los




casos, estan asociados con lesiones dérmicas y defectos vertebrales. Mas avanzada la
nifiez, a medida que la médula espinal asciende a su posicion en la vida adulita, los

pacientes pueden presentar alteraciones en la marcha, deformidades en los pies. mala
La insuficiencia en la ascension de la médula

funcion de los esfinteres y escoliosis.
se conoce como

espinal, asociada con malformacion primaria o tumor secundario,

iniciacion de médula.

e} Sindrome de Regresion Cawdal, o Displasia Caudal. Agenesia del sacro, es una

malformacion congénita de expresividad variable, que consiste en una falla en el

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

médula espinal. Aquellas porciones de la placa neural comprometidas con la funcion

motora, cstas ausentes y las deformidades de las extremidades inferiores van desde la

hipoplasia 6sea hasta las contracturas en flexion. Las deficiencias neurales comprenden

Ja debilidad y atrofia de los musculos inervados, por las raices sacras comprometidas.
Este sindrome se presenta por lo comun, en recién nacidos hijos de madres diabéticas y

se han notado anormalidades en otros sistemas u 6rganos, que incluyen ano

imperforado, agencsia renal y genitales ambiguos.

OTROS DEFECTOS CLASIFICADOS DENTRO DE DEFECTOS PRIMARIOS DEL
TUBO NEURAL,INCLUYEN: n

ENCEFAL OCEIE: Consiste en un defcclo de Ia duramadrc con_o. sin’ contemdo

crebral, su tamafio puedc variar desde unos cuamos m metros hasta muchos ccnnmetroc

se puede presentar a nivel occipital, cervxcal o ma= rarameme frontal

ANENCEFALIA: “Es la forma mas gravc de cstos dct’cctos” es’ Ia f‘alta dc la boveda

craneana y el hueso ocmpnaL

incluidos ¢l cerebro y ¢l tejido oseo.

encomrandosc expucslos los denvados del tubo neural,

El' defecto sucle'cxtendersc a través del agujero

occipital y afecta al tronco cercbral.




EPIDEMIOLOGIA:

La incidencia es variable, dependiendo del lugar geogrifico y de la poblacuon En Estados
Unidos se han rcponado rangos desde 1 de 500 recién nacidos, a1 de 2000 recién nacidos
En un estudio realizado en cuanto a la frecuencia y ctiologia de malformaciones
los recién nacndos siendo” una‘ de ecllas, el

vivos.
mayores, se¢ reportan en un 2% de
mielomeningocele uno de los mas frecuentes.”®

7 En Estados Unidos, se reporta una frecuencia de 1.en lOOO cmbarazos y se estima que

'%00 000 en todos los recién nacidos en todo ¢l mundo

ETIOLOGIA:

Se han reportado de acuerdo a multiestudios dentro de las malformaciones mayores, donde

se reviso la etiologia en 18,155 nacidos:

HERENCIA MULTIFACTORIAL:

* Anencefalia-miclomeningoccle/encefalocele 25 casos
* Anomalias cardiacas 45 casos
& Hipospadias 8 casos
o Onfalocele 2 casos
& Agenesia renal bilateral 1 caso




HERENCIA MENDELIANA

¢ Desordenes autosomicos dominantes 57 casos

¢ Desordenes autosomicos recesivos 9 casos

¢ Desordencs ligados al cromosoma 1 caso

ANORDMALIDADES CROMOSOMICAS

¢ Sindrome de Down 21 casos

o Trisomia 13 3 casos
3 casos

& Otros

CONDICIONES TERATOGENICAS

& Hijos de madres diabéticas

& Efectos de Warfina

De estos 18,155 recién nacidos —los cuales 344 resultaron con malformaciones mayores-

representan un 2%; los defectos del tubo neural sc presentaron en 25 pacientes con herencia

. - = L)
multifactorial, representando ¢l segundo lugar de malformaciones mayores.

ETIOLOGIiA:

L.os defectos del tubo neural se consideran un trastorno heterogénco desde ¢l punto de vista

ctiologico. considerandose sicte categorias principales:

1. Herencia multifactorial
2. Trastornos del gen mutante unico

como trisomia 13 y 18.

Sindromes hereditarios raros, con patrones de transmision inciertos.

con teratomas coccigeos; asi como de otras malformaciones.

3. Anormalidades cromosémicas, entre ellas: duplicacion parcial del cromosoma 11q; asi

5. Fenotipicos especificos de causa desconocida, como ¢l miclomeningocele relacionado

3

/L

RES



6. Abcmcq teralog,cnos “entre ‘ellos se ‘menciona el “acido valproico .y a hipertermia
materna. : ’ : '

7. Relaciones no clasnf’cablcc No se claﬁlfcan con olras anomallas conbemtas. En este’

grupo se sug,:crc la apancnon del muclomcnmgocclc, asx como de otras malformac-oncs

como un fcnomeno esporadlco.

La causa de mayor parle de ios mnclomcnm5occlcs. ‘es de hcrcncm mulufactonal Tal

patron dc herencia, co prcndc prednspcs:cxon dc onbcn pohg(.ne ico y delenmnado por los

defectos combinados de 5cnes admvo ] mcnorcs que operan en varios loc|.

lnvcstxgacloncs cpxdcmlologxcas asi 'como = las ‘que : comprueban que =~ pacientes con

miel e




CAUSAS DE MIELOMENINGOCELE Y RIESGOS DE RECURRENCIA.

CAUSAS PATRON DE RIESGO DE
HERENCIA RECURRENCIA

= Poligenética con influencias ambicntales Multifactorial 1.5a 12%
adversas

® Gienes mutantes anicos Autosdmica 50%

= Disrafia cspinal familiar Dominante 50%

= Ancncefalia/espina bifida familiar AutosOmica recesiva 25%

= Anormalidades cromosémicas Aparicién esporadica 0.01 a 1%

* Trastornos especificos de origen Aparicion espontanca 0.01 a 1%
desconocido

= Relacion con otras anomalias congénitas Aparicién esporidica 0.05%
importantes.

En otro estudio en cuanto a prevalencia de las malformaciones en general, se encontré cn

fetos que se abortaron de manera espontinea, las siguientes malformaciones:

ABORTOS ESPONTANEOS

MALFORMACION De 2 a 8 scmanas 9 a 18 semanas 19 semanas
Anencefalia, Miclomeningocele, 31 10 116
Encefalocele
Extrofia de Cloaca o 7.3 10.3
Polidactilia (o] 7.3 o

Lo reportado fue en un niimero de abortos por cada 1000.5¢

Esto mismo se reporté en recién nacidos muertos, ¢n dondeel miclomeningocele.

anencefalia y cncefalocele sc pro aron en 1.4 de cada 1000. Ocupando uno de los

primeros lugares de incidencia.®
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PATOGENIA.

Durante los dltimos 25 afios se¢ han incrementado los conocimientos acerca de los
fenémenos normativos en la formacion embrionaria del tubo neural y su evolucién hacia la
médula espinal. Una etapa critica en ¢l desarrollo del tubo neural, ¢s el proceso mediante ¢!
cual los elementos neurales recién diferenciados, cmpiezan a plegarse y a la postre se
fusionan para formar cl tubo ncural primario. Hoy se dispone de evidencia experimental
precisa en el sentido de que el miclomeningocele se¢ origina por falta de cierre del tubo
ncural anormal en la parte posterior del tubo neural, durante la cuarta semana de gestacion.
Los agentes que alteran el cierre normal del tubo neural producen defectos en este Gltimo
miclomeningocele, incluso al administrarlos en animales. En otras investigaciones se ha
demostrado que una vez que ocurre cierre normal del tubo neural, no hubo desarrollo

subsccucnte de espina bifida.

Por ultimo, ¢l cxamen patolégico de embriones abortados, ha reveclado que es posible
identificar con claridad, disrafia espinal, tanto difusa como focal, en ctapas de dcwrollo.

antes del periodo de cierre normal del tubo neural.?

Sin embargo, ia teoria del cierre anormal del tubo necural, ha sido objeto de critica porque
no explica dé manecra adecuada, otras caracteristicas displisicas como: hidrocefalia y la

malformacién del metencéfalo, que suele acompaiiar al mielomeningocele.

Otra hipétesis seilala que una impermeabilidad persistente del techo del cuarto ventriculo,
altera ¢l flujo de salida del liquido cefalorraquideo; esto, origina un estado hidrodinamico
pulsitil anormal, que distiende el conducto central de la médula espinal en desarrollo, y con
¢l tiempo rompe el tubo ncural; sin embargo, esta teoria no es congruente en el sentido de
que existen reportes de miclosquisis, antes de la formacién del plexo coroide, ademas, los
estudios no han demostrado en prucbas histolégicas, anormalidades en cl techo del cuarto

ventriculo.
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De esta mancra, en la actualidad el balance de las prucbas sugiere que la mayor parte de los

miclomeningoceles, dependen de las alteraciones en el cierre primario del tubo neural.

ANATOMIA PATOLOGICA:

En ¢l 80% de los rec n’ c omcmng, ‘cck. cl dcfccto lncluyc la rcg,lén lumbar,

‘' pucsto que es la ulumn n..g:én La mudula espmzll se prg.scma

por una placa ncural co ) una rudlmcnm.na cstructura ncuml en forrm tubular. Casx todos
los mlclomcnmgocclc conuenen un espacxo subamcnondeo agrandado cn Ia’ parlc ventral:
cne dcsplazxmncnlo dorsal lo cual crea un saco hcmmdo sobre

por lo que ¢l tc_ndo nl.ural

la espalda.
El tcjido ncural anormal dcl dcfecto. por una red
vascular, y en 1a pcnfcn sc‘ observn te_udo cpncll
pcro vnrmblc, mz'xs cl csquclelo nxll p escntn def‘mcncm unlformc

cobenura dén’mca es lncompleta.

Los dcfcctos dc la columna vcrtcbrnl cons!an de: la falm de arcos, vcr(cbrales o dc su fusxén.
y anormalxdndes éscas que se cxucndcn ‘mucho mas all.’i cn dxreccxén cclﬁllca dc In lesiéon -

neural visible.

La disfuncion neurolégiéa que sc presenta, sc correlaciona de acucrdb al nivel dc' la lesion
de la médula espinal; sin embargo, en ocasiones es dll’cnl definir con. ccneza cs(os niveles,
y pucde haber asimetria F1 anilisis de funcién motora™ y sensorial dc Ia lesion.
proporcionando cierto pronéstico estimado de las capacidades’ ncuroléglcas en el futuro.
EEn nifdlos con niveles afectados a nivel de L2y por arriba, . quizd puedan presentar
deambulacién con ayuda de braguero ortopédico complcto; pero 1a movilidad a largo plazo.
suele requerir silla de rucdas. L.a mayoria de los p.:xcicnlcs con lesiones por debajo de ST a

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




La incidencia de complicaciones uroldgicas y su gravedad, se relaciona con el nivel de
déficit de la médula espinal. Mas del 85% dc los miclomeningoceles en S2 y por arriba,
producen disfuncién ncurégena de la vejiga. originando una combinacién de lesiones de
neurona motora superior ¢ inferior, aunque la magnitud de la disfuncion vesical, es variable

¥ tal vez, se modifique con la edad.

Sc calcula que aproximadamente ¢l 80% dc nifilos con mielomeningocele, tendrin
anormalidades renales, cuyo patrén se relaciona con ¢l nivel sensorial del déficit

neurolégico.

Es tipico que los casos de agencsia renal, se observen cn la espina bifida a nivel de T5 a T8,
en tanto que las malformaciones renales en herradura. suclen relacionarse con lesioncs en
T9 a L1 y las duplicaciones del uréter se encuentran en xniclomcningocelcs' que afectan el

area sacra.

En la mayoria de los pacicntes, son lesiones por debajo de S, es rm"o'éxundﬁé ‘aparczca

escoliosis, complicacién casi universal en lesiones por amba dc L2, " La mcndcncm dc

hidrc falia en mielc i le varia, segtin ¢l sitio. "Se observa en un 95%, en los que -

afectan las drcas toracolumbar, lumbar y lumbosacra; en cl 63% de las lesxoncs cua.ndo son

a nivel occipital. cervical, tordcico, o sacra.

Afeccidn de arca lumbar, lomcolumb.u‘ ¥y lumbosacra, se prcscnta ludroccfa

Afeccién de la regién occipital, cervical, toracica o sacrn. se prescma
63%. -

idrocefalia en un

I.a hidroccfalia al nacer, en un  niiilo con miclomeningocele, . sucle - caracterizarse por
macrocefalin, prominencia de venas cefilicas y abombamiento de la fontanela anterior con
scparacion de las suturas craneales, cn la mayoria de los casos, 1a hidrocefalia se manifiesta

posteriormente al cierre quiriargico del miclomeningocele.
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Se ha relacionado la causa de’ hidrocefalia, con la malformacion de Arnold Chiari. dato

considerado casi universal en ¢l miclomeningocele. - B . -

Caructeristicas de 1a mdlformacnon dc Arnold Chlar : : y
1. Dw..splammxemo caudal del cuarto vemnculo hacna l;\ pargc supcridr pcrvical del

conducto. .

]arba:nicmd ‘y hdcighzérﬁi"nlo'd 3 parlc s upcnor del bulbo mquxdeo y la mfcnor dc R

slé cla.ra Ia incidencia renal. de estas

malformacioncs, es conccblblc quc las dlsplasms con calcs cercbrales tengan importancia

causal en la aparicién - tanto dc problemns de aprendmje como de crisis convulsivas,

observadas en 20% de los nifios con mxclomcnmgocclc

Es tipico que los casos de agenesia renal, se observe en la espina bifida a nivel de TS a T8,
en tanto que las malformaciones renales en herradura. suelen relacionarse con lesiones en
T9aLl. !
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DIAGNOSTICO.

De acuerdo a: la locah/‘xcnon ;del dcfcc(o. sc_presenta la asocmcxén de anormalidades. se
muestra y menciona qu ; uando se presgnta ‘sélo el dcfcclo mslado. se rcpona un 10% de

pacxenlcs con’ retn.rdo mcntal. Los problcnms onopédlcos y dcl ‘tracto ‘'urinario.,’ communn

sncndo problt.mns lmponnmcs en cstos pacn.nlcs

Dentro” del; método dmgnosuco. cs ‘'muy u'nponamc la dclcrmmaclén ullmsonogr.’zf ica,
dondc se: cncucnlra dalos tanto en el feto, placcnla y liquido amméuco- por lo_cual se

mcncmnnn estos trc% pumos con las caracteristicas encontradas en cada uno de éstos:

a) En‘cl fclo; Se observa alteracién en ¢l canal éseo; asi como cn la forma, casi todos los
nﬁelomcﬁingocelcs conticnen un espacio subaracnoidco agrandado en la parte ventral,
¢l tejido ’nc‘ural tiene desplazamiento dorsal; ésto, crea un saco herniado sobre la
espalda. ‘Se observa ademis, alteracién en el canal de la médula 6sea, a nivel del
cerebelo se describe una imagen en forma de banana cuando sc presenta alteracién a
nivel del cisterna magna. se maneja dentro del componente de la malformacién  Chiari
tipo I, puedc encontrarse dilatacién bilateral de los ventriculos laterales.

b) Liquido amnidtico: Usualmente se puede reportar normal, aunque se han reportado
datos de polidrahmnios )

c¢) Placenta: Usualmente es normal. - E! ticmpo en el cual se detecta la alteraciéon cs
aproximadamente a las 11 semanas, a través de un ultrasonido vaginal; pero usualmente
se detecta en la scmana 16 a 18. Aproximadamente el 98% de estos defectos, se detecta

a través de los datos sonogrificos a nivel espinal.
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Se recomicnda examinar cada 3 a 4 scmanas por medio de ultrasonido, para valoracién
de la progresion de la ventriculomegalia. El diagnéstico de miclomeningocele, permite
tanto mcjorar cl cuidado obstétrico; asi como, ¢l suprimir ¢l embarazo cuando sc opta
por cllo. Se deben ademas incluir mediciones de alfa-feto-proteina en el suero
materno, de esta manera, serd detectado el lactante con miclomeningocele antes de su

nacimiento.™!®

En embarazos con feto afectado, es necesaria la vigilancia antenatal con ultrasonido y
cstidos bioeléctricos seriados de la frecuencia cardiaca fetal y ademas cstar
conformado un cquipo quc consta tanto de un obstetra como de un nconatélogo, sc
solicitaran interconsultas a los servicios de Neurologia y Neurocirugia, hasta el
momento se¢ han reportado que ¢] tratamicnto intrauterino de'la hidroccfalia ha sido

desalentador.'''?

l.a sonografia de columna vertcbral antes del. parto’ en el’ cual ' se  detectan
anormalidades de la columna vertebral, asi como las comphcacloncs nsocxadas‘ con
especial énfasis en los defectos del tubo ncural, en base a lo cual'se pucdcn determinar,
realiza otros estudios en la madre. como determinacién de alfa ﬁ.lo-prmc[na en liquido
amnidtico y en sucro materno. Aproximadamente en la semana 22, se hn reportado la
deteccidon de defecto del tubo neural; asi como defectos cmncalcs.»éscoliosis‘y xifosis,
teratoma  sacrococcigeo. Sc ha determinado la utilidad de  ultrasonido ‘para In
realizacion de un diagnéstico oportuno, informacién adecuada  a los padres |y

determinacién de un mancjo oportuno.®®
TRATAMIENTO PERINATAL:
Dentro del tratamicnto perinatal, se incluye llegar en 6ptimas condiciones a un

embarazo de preferencia de término, o tratar de sostenerlo al menos a la semana 34 a

36, prefiriendo efeciuar el parto en ¢l momento en que se disponga de atencidén de un
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cquipo multidisciplinario en el cual se incluyc al neonatdlogo. hcurocirujano pecdiatra,

para llevar a cabo una cirugia si ésta, es indicada.

Aun cxisten conlrovcrsms respecto .a la via épurna de pano. Ln 1970 se pubhcé un.

estudio retrospectivo sobrc 130 lactantes. - en -los cuales se sugmé clcvaclén de
incidencia de sufrimiento fclal mlrapano y ia lesién ccrcbml al’ nnccr.vcomo rcsullado )

de parto vaginal.'?

Se han hecho olras pubhcacmncs en donde se ha sugerido quc cl lmbaJo dc parlo’ asi
como el parto vag,mnl pucdcn tener cfectos adversos sobre el dcsarrollo neurolégico de

un recién nacido ¢on mu..lomcnmgocc.lc, meningoccele o csplnn biﬁdn, cn ‘especial si la
1318

presentacién es pélvica.
Se ha hecho otro analisis en fecha mas reciente, en dondc se revisaron expedientes de
recién nacidos con  mielomeningocele. donde se compard a los recién nacidos por
cesirea, con. los. obtenidos por parto vaginal, no encontrando diferencias en la

mortalidad, en la incidencia de meningitis, ni en el desarrollo neurolégico del nifio. !
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PREVENCION PRENATAL.

Dado que ¢s poca la probabilidad de modificar las influencias genéticas que operan en los
defectos del tubo neural, la ‘prcvcncién primaria debe dirigirse hacia la climinacién de
factores ambicntales adversos; en. los ltimos estudios se han reportado datos con
’ informacidn respecto a mejorar ¢l estado nutricional de la madre para reducir la recurrencia

dc miclomeningocele y otros defectos del tubo neural,!7:!8:192043

Al principio se postuld’ que la mala nutricién materna contribuia en la aparicion de los
defectos del tubo neural con base en el grachcmc de clase social observado casi en todas las

investigaciones cpldcn'uoléglcna

Estudios teratolégicos en nnunnlcs sug|crcn quc la ‘deficiencia del dcido féhco, prccursor

del dacido desoxirribonucléico, puede ser u.n factor nulncnonnl clavr..

En un estudio con as:gnacnén a doble cicgo, asngnacxén alcntona, se valaré cl efecto de la
suplementaciéon de acido folico antes de la gcsmcnén y en ‘sus etapas primarias no se
obscrvé recurrencia de defectos del tubo’ neural ‘én’ 44 madres que se apegaron a la
prescripeién. Segin se demostrd, la medicién por las concentraciones séricas de folato a las
6 — 9 semanas de gestacion, se observaron dos recurrencias en 16 de las madres que no lo
acataron y cuatro ¢n las 51 que recibicron placebo. Se han reportado otros estudios en los
cuales ademds de prescribir acido folico, presentan suplementacion con otras vitaminas; en
las cuales, se ha estudiado en comparacién con otros pacientes que no lo recibieron.
encontrindose una disminucién en la recurrencia de las madres que recibicron mancjo con
déstos, antes de la gestacién: y posteriormente en etapa temprana de la gestacién; sin

embargo. la mayoria recomienda que las mujeres con un feto afectado previo. reciban




suplementacién de vitaminas desde un mes antes de los intentos de concepciéon y que

37394041

continte hasta el fin del segundo periodo menstrual faliante.

SUPLEMENTACION CON VITAMINAS PARA PREVENIR RECURRENCIA DE
DEFECTOS DEL TUBO NEURAL?

Noamero de Numero de Porcentaje
lactantes Recurrencia
Sin suplemento 510 24 4.7
Suplementaciéon completa 429 3 0.7
1i3 (] o

Suplementacion parcial

En un estudio publicado en China, s¢ determiné que la administracion de acido folico a

dosis de 400 mcgrs preconcepcional, reduce la recurrencia en la presentacion de defectos

del tubo neural.*?
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TRATAMIENTO.

En la actualidad, la atcnc:on dz, cestos Iaclanlc< con defectos del lubo neural es un problema

no resuelto en la nconatologla

musvahas obscrvadas en el pcnodo neonatal que s¢ ha seleccionado como

Hay diversas’
" criterios par1 dctcrmmar si dcbc proporcxonarsc o no algun tipo de tratamiento a un recién

nacido con mlclomemngocclc,

Antes de la: disponibilfdad difundida de derivaciones para hidrocefalia, los nifos con
miclomeningocele; por lo gencral, se trataban sin la intervencion quirargica. La mayoria de
los pacientes moria hacia los dos meses de edad por la infeccion, sélo el 20% sobrevivian
mas de un afio. 22 La mayoria de los sobrevivientes tuvo inteligencia normal, con un
cocficiente intelectual medio de 89 y 70%, caminaban, si bien algunos requerian de
dispositivos de asistencia. En ¢l decenio de 1960, se adopté un criterio enérgico no
sclectivo en el tratamiento de mielomeningocele, con cierre temprano del defecto en la
espalda y derivacion de la hidrocefalia concomitante. Si bien la monrtalidad disminuyé con
la supervivencia de la mayoria de los enfermos hasta los 10 afios de edad, sélo el 30% de
quicnes sobrevivian eran competitivos desde el punto de vista intelectual, y alrededor del
55% ecstaban confinados a la silla de ruedas.?* Esos resultados se percibicron
desalentadores, y en el decenio de 1970 condujeron a una era de tratamiento selectivo.
Lober™ y otros?™* recomendaron tratamientos estrictos de tratamiento destinados a excluir
no solo a pacientes que podian morir a pesar del tratamiento enérgico; sino también, a
lactantes que podrian sobrevivir con déficit fisicos ¢ intelectuales minusvalidantes. En casi
todos los estudios informados, el uso de esos criterios determiné que ¢l 50% de los
lactantes con mielomeningocele solo recibiran tratamiento de sostén. El prondstico de los
individuos tratados fuc bueno, con supervivencia hasta los 5—7 afios de edad en el 75%;

ademis. ¢l 80% de ellos caminaban y mas del 85%, tenian un 1Q de mas de 75.
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La mayoria de los lactantes con datos prondsticos adversos quedod excluido de tratamiento;
pero los pacientes sobrevivieron con minusvalias que, evidentemente podrian haber
disminuido con tratamicnto temprano, en especial de hidrocefalia. En segundo lugar, quiza
la mejor aceptacién social de los minusvilidos ha aumentado mucho mas el porcentaje de
los lactantes que tienen prondstico malo y cuyos padres solicitan cierre temprano; sin
embargo, tiecne mas importancia el que los avances tecnologicos recientes y la mcejor
comprension de la patogenia del miclomeningocele; en particular, los factores que
provocan rctraso mental, han sugerido que podria mejorar el pronéstico de muchos recién

nacidos con miclomeningocele.

En casi todos los centros de atencion terciaria, se¢ ha vuelto a un método terapéutico
enérgico para pacientes con miclomeningocele. En varios estudios informados,. el -
porcentaje de lactantes en quienes se efectud cierre quirargico dentro de la primera semana

de vida ha variado desde un 71% hasta 100%, y los resultados son muy alentadores.?”?%

En una serie de 200 enfermos consecutivos no seleccionados que recibieron tratamiento
cnérgico y se vigilaron en prospectiva de cinco a nueve afios, la mortalidad fuc solo del
14%. De los sobrevivicntes con mancjo enérgico temprano, el 73% cran competitivos desde

el punto de vista intclectual, 75% caminaban y 87% controlaban el esfinter vesical 2¥

En otro estudio se observé que de los pacientes atendidos, ¢l 80% demostré desarroilo
cognoscitivo normal y un numero casi igual, caminaba. *’ En cste estudio también se
demostré que la incidencia de recién nacidos que tenian buen pronéstico aumenté de 42% a
71% (de 1960 a 1980); ademas de éstos, ¢l 62% de los sobrevivientes tratados con cirugia

temprana a pesar de su mal prondstico, mostraron un desarrollo cognoscitivo normal.

En Istados Unidos, los factores que originan esta mejoria en el prondstico, quizd incluyen

aumento en la frecuencia de diagnodstico prenatal y mejoria en el cuidado pre y perinatal,




regionalizacién para los recién nacidos; de modo que los pacientes se¢ envian con mayor
prontitud y en mejor estado a centros de atencidn terciaria, disponibilidad de estudios de
imagenes que no conllevan penetracion corporal; como la tomografia y ¢l ultrasonido,
técnicas avanzadas de cierre del defecto y derivacion del liquido cefalorraquideo; en
especial derivaciones ventriculo-peritoneales, deteccion mas temprana y tratamiento mas
satisfactorio de la infeccién, mejoria en los métodos para favorecer la funcion y la
‘continencia urinaria y avances técnicos en los bragueros ortopédicos y otros dispositivos

para la asistencia en la deambulacion.

En la actualidad, el método de tratamiento para cada rccién nacido se debe individualizar;
cn general, se recomienda el tratamiento completo y enérgico sin tomar en cuenta cl nivel
de déficit espinal, las Gnicas acepciones notables son: 1) limitacion extrema en el potencial
intelectual por anomalia del sistema nervioso central o hidrocefalia avanzada importante
notada desde el nacimiento, 2) lesidon imporiame e irreversible del parénquima cerebral por
anoxia, 3) infeccién activa del sistema 'hér\(ioso central y 4) otras malformaciones o
problemas médicos incompatibles bdnrsdpcﬂx"‘viv_epci'a a iargo plazo.

Se ha definido que el cierre temprano del 'Vdefécto‘ neural es importante para disminuir y
limitar la pérdida de la funcién motora ‘que puede :ocurrir después de uno o dos dias de
vida,*® aunque no se ha demostrado qﬁe la‘intervencion quirurgica de un mejor pronostico

motor.

En otro estudio se administraron antibidticos profilicticos,en la mayoria de los lactantes se
demostré que la intervencion quirurgica entre los tres y sicte dias de edad, no causo
incremento de la incidencia de ventriculitis, empeoramiento de paralisis ni prondstico
ominoso en cuanto al desarrollo, en comparacion con los resultados del cierre dentro de las

primeras 48 horas de vida.*®




Tratamicnto de la hidrocefalia,

i.a hidrocefalia complica ¢l tratamiento en la mayoria de los nifios con mielomeningocele;
en algunos, la cicatrizacion inadecuada del cierre del mielomeningocele (por aumento en la
fuerza hidrodinamica de CSF sobre la linea de sutura) o la aparicion de déficit de los pares
craneales inferiores, relacionados con presidn intracraneana excesiva sobre el tallo cerebral
malformado, dictan la derivacion, ademas es posible que haya hidrocefalia manifiesta al
nacer, o prucbas definitivas de incremento en la presion intracraneal, de modo que sca
indispensable un procedimiento de derivacién ventriculo-peritoncal temprana. En csos
casos la técnica de reparacion simultanea del mielomeningocele e insercion de la derivacion

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

desarrollo a largo plazo.>®

Sin embargo, en la mayoria de los niiios con mielomeningocele, la decisién de colocar
derivacién, es mas compleja desde ¢l punto de vista diagnéstico, y se basa en la valoracion
activa del estado y desarrollo clinicos del nifio; asi como, en valoraciones seriadas del
tamafio ventricular; por lo general, mediante ultrasonografia. Al principio, el tamaifio de los

ventriculos debe medirse dentro de los primeros dias de vida, de preferencia antes de cerrar

¢l miclomeningocele.’

Durante ¢l resto de la permanencia en la sala de recién nacidos, estan indicados examenes
necurolégicos y mediciones de la circunferencia cefalica a diario. También son esenciales
las valoraciones ultrasonogrificas de referencia de vigilancia; dado que es posible que
sobrevenga dilatacion wventricular progresiva antes de cualquier cambio manifiesto en el
estado clinico. Los estudios sugieren que, en un 75% a 90% de los nifios con
miclomeningocele tratados de esta manera, se efectuara derivacion de la hidrocefalia; en la

mayoria, dentro de las dos o tres semanas de vida.
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Los nifios que no requicren derivacion en el periodo neonatal, pueden ser dados de alta de
Ia sala de recién nacidos luego de obtener una tomografia computarizada, que en ¢l futuro
servira para estudios de comparacion.  [En estos pacientes, e¢s necesaria la vigilancia
estrecha de manera ambulatoria en el primer afio de vida. En cada visita, debera efectuarse
ultrasonografia; puesto que, la ventriculomegalia puede progresar mas tarde a hidrocefalia
manifiesta. También es importante valorar el desarrollo; dado que se ha comprobado
.hidrocefalia normotcensa en lactantes con miclomeningocele. en quienes no hay signos
manifiestos y en quienes cl crecimiento ventricular no es progresivo. La colocacion de
derivaciones en esos individuos ha hecho que mejore el rendimiento en prucbas de 1Q y que
disminuya el tamafio ventricular, lo que siguiere la posibilidad de que scan crroneas las
idcas previas de hidrocefalia “*suspendida™ en el mielomeningocele. Se ha sugerido que la
hidrocefalia de evolucién lenta puede ser bencficiosa para el tratamiento meédico. En un
estudio s¢ tratd con acetazolamida y furosemide a 19 pacientes que tenian
mielomeningocele, ninguno de los de menos de 20 dias de cedad al inicio del tratamiento
mismo .y todos requiricron derivaciones subsecuentes.?! Sin
2 dias de edad fue

médico, mejoré con el
embargo, se juzgd que el tratamicnto que empezd después de los
satisfactorio en 5 de los 8 lactantes, aunque en dos, se efectuaron después procedimientos
de derivacion que los autores consideran probablemente innecesarios. Sin duda se requieren
muchos mas datos para aclarar si el tratamicnto médico es en realidad apropiado para nifios

con mielomeningocele ¢ hidrocefalia de evolucion lenta.
Tratamiento de la malformaciin de Arnold Chiari.

Una causa de monalidad importante en recién nacidos con mielomeningocele, es la
disfuncion del tallo cerebral por malformacion de Arnold Chiari?®?® de hecho, la mayoria
de los recién nacidos con espina bifida, presentaran en ocasiones problemas relacionados
con deformidad del metencéfalo. En quicnes sobreviven a las dificultades agudas, la
evolucion natural pareceria ser de mejoria gradual con el tiempo. Los cstudios de
resonancia magnética han simplificado el diagndstico de la malformacién de Arnold Chiari.
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Sin embargo. atn cs dificil el diagnéstico de la malformacion de Arnold Chiari, en lactantes
con sintomas de difusion del tallo cerebral que persisten y ticnen importancia, dado que
estos problemas pueden ser precipitados por funcion inadecuada de la derivacion, el primer

. . .. 0 = 3
paso del tratamiento es contar con una derivacidn que funcione apropiadamente, 2

Algunos investigadores también han defendido la descompresion de la fosa posterior,” pcro
es discutible su utilidad. Es posible que la recuperacion dependa mas de la magnitud ‘del
dafio al tallo cerebral es decir, infarto y necrosis, en contraste con compresién de pares

craneales que cualquier modalidad de intervencion especifica.

Tratamicnro Uroldgico.

LLos objetivos a largo plazo del tratamiento urolégico en el miclomeningocele incluyen: 1)
Preservacion de la funcién renal: 2) vaciamiento adecuado de la vejiga; 3) establecer
continencia urinaria.**** En el periodo neonatal sc valora a cada lactante con ultrasonido
renal, cisteurctrograma de vaciado y estudios urodinamicos. En varios estudios en los que
s¢ aplica este método se ha demostrado que de 30 a 50% de los lactantes con
miclomeningocele presentara disinergia entre los musculos pubovesical y del esfinter
vesical, asi como vejiga de alta presién. Datos que tienen gran correlaciaon con deterioro
subsecuente de la parte alta de las vias urinarias. En consecuencia, la deteccion temprana de
estas anormalidades urodinamicas tienen importancia extrema, dadas las posibilidades de
revertir ¢l deterioro luego de descomprimir la vejiga mediante vesiculostomia o sondeo
intermitente. Se espera quce este tratamiento, junto con otros avances logrados hace poco
tambi¢n disminuiran la aparicion renal posteriormente; la cual es importante fuente de

mortalidad en adolescentes y adultos con mielomeningocele.




Cuidado Ortopédico.

El tratamiento ortopédico del recién nacido con mielomeningocele se dirigira hacia la

correccion de deformidades existentes y a limitar minusvalias futuras. Las deformidades de

pie, cadera, rodilla y columna wvertebral, son reclativamente frecuentes. ocurren por

desequilibrio muscular, posicidon anormal in Gtero o factores teratogenos. El tratamiento de
Ia deformidad casi siempre debera tratarse tan pronto como ocurre cicatrizacion suficiente
de la herida en la espalda. La xifosis congénita, si es grave, puede requerir de atencion
quirargica primaria en el momento de cerrar el mielomeningocele. Puesto que la xifosis

siempre es progresiva, incluso las deformidades moderadas se trataran en ctapa temprana.

El posicionamiento adecuado de la cadera también debera de iniciarse durante el periodo
neonatal, en un esfuerzo por conservarla en posicidn reducida. En estos y otros problemas

de atencion ortopédica, es esencial la participacion del fisioterapeuta.
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PLANTEAM IENTO_ DEL I'ROBLEI\’I:\.

Dctcrminar la mc:dcncxa d¢. los’ defectos del cierre del . tubo ncural en.la Unidad de

'ICO 0.D. de 1997 a lravcs de la revision

Nconatoloyn dcl Hospital Gcncral de Mc
rctrospccllva los xpcdlcnles de los recxcn nacxdos afectados enun pcnodo dc tres afios.

JUSTI I?IVCA_CION

el tubo ncural son una de Ias malformacxoncs conbemtas mas comuncs,
n naCldOS existen varios reportes

Los dcﬁ.clos
ocupa un lu&ar mportamc de prcscmac on cn los reci
sobre su incidencia sobre todo’ en E<tados Umdos se cuema con pocos datos a nivel de

nuestra poblam
HIPOTES

Los defectos del ci dcl ubo neural son frecucntes en la poblacnon de neonatos, ocupa un

lugar lmponamc dcnzro de las malformacxones congemtas en'la Umdad de Neonatologia

del Ilospnal Gcneral dc Meéxico, O D

oBJ r:'nvos; _

o Dctcrmmar la mcndencxa dc los defecto< dcl cierre del lubo neural en la Unldad de
Neonatologia del Hosp al General de Mex:co. O.D. en un penodo de tres afios do.

1997 a 1999,

Correlacionar .la incidencia que se reposta. en otros paises con los de nuestra

poblacion.




MATERIAL Y METODOS.

Se revisaron los cxpedicmcs del archivo clinico de la unidad de Neconatologia del Hospital
General de México,. 0. D.. cblemendosc los cxpcdlcmcs dc los pacncmcs a-quiencs se

realizd dlabllOSllCO de defcclos del cierre dcl lubo ncural

. CRITERIOS. .

nacldos en el area de Nconalolog-a del Hospual General de

Inclusion. Todoip ¢
Meéxico, O. quc ‘se eahzo dla&,nosuco de dcfcclos del cnerrc dcl tubo neural.

Exclusicn. To‘d

los rccxcn nacndos en los cuales se reallzo dmbnosnco de alguna otra

malformac:cm consc ita:

Pacicentes dc los cualcs no contamos con historia clinica completa.

PROCEDH\‘IIENTO . :
-Revisién - de los” cxpedlcntcs det archlvo chmco dcl arca de Neonatologua del ‘Hospital

General de Mexlco, O.D., en un periodo de tres afios de 1997, 1998 y 1999,

RECURSOS DISPONIBLES.
F{umanos. Dra. Rita Silva Espinosa .
Residente de segundo afio de una especialidad de Neonatologia del
Hospital General de México, O.D. ' ’
Materiales. Expedientes del archivo clinico de la Unidad de Pediatria, area de
Neconatologia del Hospital General de México, O.D
Fquipo. Expedientes de drea de Neonatologia del Hospital General de México, O.D.

1 ojua colectaora de datos.
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RESULTADOS.

En el Hospital General de México, O.D. en la Unidad de Neonatologia en un periodo de. -

tres afios ‘de 1997 a 1999, s¢ encontré un namero aproximado de 8000 movimientos en un

aiio, siendo un nimero de 24,000 en los tres afios analizados, se¢ reportaron

aproximadamente 48 casos, en un promedio de 16 casos por afio, dentro de las

malformaciones congénitas se encontraron las siguientes:

Malformaciones Porcentaje Num. de casos por aiio
Cardiopatia congénita 3% 30
Defectos del tubo neural 2% 16
Atresia intestinal 1.5% 12
Malformaciones renales 1.5% 12
Labio y paladar hendido 1% 8
Artresia esofagica 0.5% 4
Detectos de pared abdominal 3% 3
Malformacion ano-rectal 0.3% 3
Hernia diafragmatica 0.2% 2
Artrogriposis 0.1% 1

Dentro de las 10 principales malformaciones presentadas en cl periodo de tres aiios en el
area de Neonatologia del Hospital General de México, O.D., se encuentran cn scgundo
lugar los defectos del tubo neural con 16 casos al afio en promedio, siendo la principal
malformacion reportada a nivel cardiaco.considerando dentro de estas las alteraciones en

y los recién nacidos que naciecron muertos. De los recién nacidos
con

recién nacidos vivos
afectados  con  miclomeningocele y meningocele se encuentran acompaiiados
hidrocefalia en el 50% de los casos aproximadamente, en ninguno de los casos sc contd con

estudios complementarios disponibles para determinar la malformacién de Arnold Chiari.
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Edad gestacional de nacimiento de los recién nacidos con defectos del cierre del tubo

neural,

Se presentaron los siguientes nGmeros de casos de acuerdo a semanas de gestacion:

34 a 35 semanas 36 21 37 sen 38 u 39 semanas 40 y miis sen s
4 casos 19 casos 7 casos 8 casos
35.1% 39.5% 14.5% 16.6%

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

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

Sexo de predominio.
En cuanto al sexo, sc 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 minima

considerando que no existe una predominancia significativa.

Lugar de origen. . B B
Dentro de este aspecto se¢ reportan principalmente del Estado de México y del Distrito

Federal sdlo se encontraron algunos casos en los cuales no se definié adecuadamente cn el

lugar de origen en el expediente y otros:

< Distrito Federal 19 casos que representa un 39.5%.
< Estado de México 20 casos que representa un 41.6%.
*» Otros lugares 9 casos que representan un 18.7%.

Considerando sélo discreta prevalencia en el Estado de Meéxico que en la realidad no se

considera impornante.




Nuamero de casos Sexo Semanas de gest:
48 casos Femenino 23 34 a 35 semanas 14
Masculino 25 36 a 37 scmanas 19
resto 15 casos
Pacicntes que repr on hidrocefulia iada con micl ing /e

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

hidrocefalia representando  un

representando un 48%b.

52% y 48 pacientes

no presentaron hidrocefalia

Namero de casos

Con hidrocefa

Sin hidroccfali

48 25 23
52% 48%
Puacientes que pr on alter ortopédi

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

19 fueron por pie equino varo y s6lo un caso de polidactilia.

Alternacionces ortopédicas

Namero de casos

Polidactilia

1 caso

Pie equino varo

19 casos

Sin alteraciones ortopédicas 28 pacientes que representan ¢l 58.3%.




Edad materna de presentacicn.

Sc encontré mayor niamero de casos en madres cuya edad osciloé entre los 15 y 20 aiios, con
19 casos representando un 39.5%,; el segundo grupo de edad mas afectado fue de 20 a 25
afios con 10 casos representando un 20.5%, en tercer lugar ¢l grupo de 35 a 40 aiios con 8
casos representando un 16.6%%, ¢l grupo de edad de 26 a 30 afios con 7 casos con un 14.5%,
' el resto se reporto en 4 casos en el grupo de edad demas de 40 afos. Solo consideramos una

frecuencia importante en la edad de 15 a 20 aiios de edad.

Grupo de edad materna Numero dc casos Porcentaje
15 a 20 afios 19 casos 39.5%
20 a 25 afios 10 casos 20.5%
26 a 30 aiios 7 casos 14.5%
31 a 35 aiios 6 casos 12.5%
36 a 40 afios 6 casos 12.5%
mas de 40 afios 4 casos B8.33%

Predominio en cuanto al niamero de gestacicn.

Dentro del nimero de gestacion los resultados obtenidos fueron los siguientes

Numero de gestas imero de casos Porcentaje
Gesta 1 22 casos 45.8%
Gesta 2 19 casos 20.8%
i Gesta 3 5 casos 10.4%
Gesta 4 4 casos 8.3%
i Gesta 5 4 casos 8.3%
Gesta mayor de 5 3 casos 6.2%




i2n donde se puede observar la prevalencia en madres primigestas dentro de las cuales en su

totalidad son madres entre los 15.y 20 afios.

de esta malfor io.

Meses en los cuales se reporto pr

No encontramos predominio por algin mes en especial como se reportaron en trimestres,
coincidiendo casi en su totalidad solo en el dltimo trimestre que comprende los meses de

Octubre, Noviembre y Diciembre.

Trimestre Casos Porcentaje
lero.(Enero, Febrero y Marzo) 12 casos 25%
2do. (Abril, Mayo y Junio) 10 casos 20.8%
3er. (Julio, Agosto y Septiembre) 10 casos 20.8%
4to. (Octubre, Noviembre y Diciembre) 17 casos 35.4%

Siendo los meses de Octubre y Noviembre donde se reporta el mayor nimero de casos; 8

casos en cada mes.

Solo en un caso se reporta patologia materna la cual fue diabetes, en el resto no se

reportaron patologias comprobadas.

Numero de casos Madres con patologia

48 !

IExamenes realizados a las pacientes antes de su nacimiento para su diagnostico.




De los 48 casos dec pacientes reportados en los tres afios, sdlo en un numero de los 18 casos
se encontrd reporte ultrasonografico de algun tipo de defecto del tubo neural, en los 30
casos sobrantes no se realizd ninguan tipo de diagndstico prenatal.

o Casos en los cuales se detectd la alteracion antes del nacimiento: 18, por medio de

USG.
* Casos no identificados antes del nacimiento: 30 casos.

No se reporta ningin otro estudio prenatal practicado a las madres, cabe mencionar quc es

importante que en su mayoria estas pacicntes llevaron un mal control prenatal y en algunos

casos no recibieron alguna consulta prenatal.




'l‘RA’l‘AM!i“N 'o U'ru;le'Do. ,

En la madrc no sc rcpona mn;,un upo cspecufco de tratamiento, no sc contd con datos

suficientes en'la hmtona chmca para determinarsi llevaron mancjo con multivitaminicos o

acido fohco

En los rcc:cn nac:dos postcnormcme se reahmron colocacton de valvula de dcnvacnon

vcn(nculo-pcnloncal

En 25 casos: cierre de defecto (imiclomeningocele, meningocele), en los 48 casos.
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DISCUSION

El conocer la incidencia de los defectos del tubo neural en el area dc Neonatologia del
Hospital General de México, O.D., es de capxtal xmponancm puc: reﬂc;a el avance o grado
de evolucion real de su poblacién, asi como las pos:b|e< asociaciones con el medio

ambiente y con su nivel de vida, ya quc en algunos cao= sc condxcxona por alteraciones

nutncnonalt.s y sociales.

Ll avance. cientifico.de los &rupos §olamcme llene uuhdad con la aplicacion general de

normas basadas ¢n el _cstudl complcto y detallado de ‘los problemas que afectan dichas

poblaciones.

El conocimiento de las c usas de lcs problema.s es el Gnico camino a la correccion de las

mismas; fundamentando -asi, las medldas preventivas como punto clave de inicio para el
avance de un’pais; esto “solamente ‘puede realizarse con la adecuada culturizacién de sus
integrantes, tal como‘sc Vma’.mﬁcsta en los paises desarrollados: en los cuales las medidas
preventivas, permiten una resolucidon importante y la casi desaparicion de las enfermedades

transmisibles y previsibles.

En las altimas décadas, hemos sido testigos de los cambios en las tablas de mortalidad y
morbilidad de todos los paises. Desde luego, tales cambios son mas notorios en paises
desarrollados, y menos marcados en paises en desarrollo. De hecho; estos altimos
evidencian una transicion cpidemioldgica prolongada en la coexistencia de las patologias
parasitarias, infecciosas, alimentarias y de otro caracter agudo, con aquellas que han
cobrado a su vez, importancia cuantitativa en los paises avanzados como son las
enfermedades cronico-degenerativas, los padecimientos malignos y los de caracter genético

0 congénito.
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social de las poblaciones. Los cambios epidemioldgicos no son exclusivos de un grupo, de
edad y afectan a cualquier edad gestacional; de tal manera que, somos testigos en el area
pediatrica, de crecimiento de estos padecimientos que alcanzan edades mas largas., que
diezman la inféncia, de igual mancra como antes lo hacian y aan lo hacen las infecciones y

los problemas de la edad perinatal, situacion sin duda injusta y dolorosa, porque la infancia

no cs la edad para morir.

Asi 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
geogrificos o factores maternos espcecificos, pudiendo presentarse en madres de estrato

social bajo por la relaciéon con la deficiencia vitaminica; asi como, en una edad materna

temprana.

Ahora en estos tiecmpos se cuenta con medidas ‘adecuadas 'y eficaces para dgteéxar
malformaciones congénitas en madres con riesgo de éstas; como lo son,_dcteccién en
liquido amnidtico y suero materno, asi como técnicas de ultrasonido, es importante
continuar seguimiento en cstas pacientes por el riesgo de recurrencia de malfoﬁnaci_oncs en

los embarazos subsccuentes y de esta manera determinar su prevencién 'y dar un:mancjo

temprano y oportuno.
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CONCLUSIONES

Despues de la revision de. los expedientes de los recién nacidos con diagnoéstico de
malformacion de tubo neural en un periodo.de tres afios, encontramos que la incidencia de
éste, es muy alta ocupando el segundo lugar en cuanto al resto de las otras malformaciones,
con un 2%, siguiendo a las malformaciones cardiacas que ocuparon ¢l primer lugar de las
malformaciones con un 3%. Se presentaron 48 casos en un periodo de 3 afios, el reporte del
porcen!ajé de incidencia coincide con los reportes en Estados Unidos que también reportan
un 2% y la presentacién de un caso por cada 1000 nacidos vivos, de esta mancra
corroboramos que la incidencia de malformaciones congénitas, los defectos del tubo neural

ocupan un lugar muy importante.

El nimero de casos de pacientes afectados se incrementd en madres jovenes, sobre todo én
el grupo de 15 a 20 afios y principalmente en madres primigestas, en cuanto al sexo de los
recién nacidos, no se observé una prevalencia importantes, reportandose casi 1:1 en cuanto
al sexo, en la mayoria de los casos se detectd el defecto por ultrasonido en:el tltimo

trimestre de la gestacion.

Los pacientes en los cuales se presentd asociacion de la hidrocefalia fue un:52% en los

cuales se encontrd esta asociacidon y 48% no se¢ presenté ésta. La mayoria de estos pacientes

requirio de r jo con tratamiento con derivacién ventriculo peritoneal porla prcscncia de.

hidrocefalia y en su 100%,. requirié de cierrc del defecto, ademns de quc cn todos los

pacientes se empled manejo con antimicrobianos y mancjo integral.

Sc¢ ha mancgjado de igual manera en los casos de algun defecto de las extremidades que en
su mayoria fue el pic equipo varo, por consulta externa por el servicio de ortopedia. ademas

de haber dado seguimiento con estimulacion temprana a los recién nacidos.
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ASOCIACION DE MALFORMACIONES DE TUBO NEURAL CON HIDROCEFALIA

Sin hidrocefalia 52%

Con hidrocefalia 48%

Fuente: Archivo Clinico de la Unidad de Pediatria HGM OD
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INCIDENCIA OE MALFORMACIONES DE TUBO NEURAL EN RELACION AL LUGAR DE ORIGEN

Lot i

2
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ESTADO DE MEXICO
4.8%

18.1%
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INCIDENCIA DE MALFORMACIONES DE TUBO NEURAL EN RELACION A LA EDAD MATERNA
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INCIDENCIA DE MALFORMACIONES DEL TUBO NEURAL DE ACUERDO A GENERO

FEMENINO

48%

MACULINO

52%

Fuente: Archivo Clinico de [a Unidad de Pediatria HGM OD
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ASOCIACION DE MALFORMACIONES DE TUBO NEURAL CON ALTERACIONES
ORTOPEDICAS

Con alteraciones ortopedicas

41.8%

Sin alteraciones ortopédicas
58.3%

Fuente: Archivo Clinico de Unidad de Pediatria del
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