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TITULO

Experiencia en el manejo quirdrgico de los defectos de tubo neural con el cierre primario del
disrafismo espinal entre 2009 a 2013 en el servicio de neurocirugia del Hospital Central Sur de Alta
Especialidad PEMEX, la epidemiologia y su evolucién.

MARCO TEORICO:

"Los defectos del cierre del tubo neural se producen durante el desarrollo embrionario. Los
procesos que llevan a la correcta formacion de los primordios de los érganos y la conformacién de
la estructura vertebrada bdsica del organismo ocurren durante la cuarta semana de gestacidn, en
que se produce la diferenciacidn de los somitos y del sistema nervioso. (4,7)

En la etapa 7 (16 dias), el ectodermo medial sufre una induccién quimica del mesodermo
subyacente y se origina la placa neural, que, a su vez, se transforma en el canal neural durante la
etapa 8. Durante la etapa 10 (22 dias), el canal neural, mediante induccién dorsal, se convierte en
el tubo neural (neurulacién primaria). (6)

La formacién del tubo neural o neurulacidn se inicia a principios de la cuarta semana (22 a 23 dias)
en la regidn donde aparecieron los primeros somitos, con el cierre del tubo neural. La conversién
de la placa neural en el tubo neural ocurre mediante un proceso de plegamiento hacia ventral y
fusion de los pliegues neurales en la linea media. Los labios de los pliegues neurales establecen su
primer contacto en el vigésimo segundo dia. Esta fusidon se produce en direcciones craneal y
caudal hasta tan sdélo quedar unas pequefias zonas no fusionadas en ambos extremos, formando
el tubo neural. (7)

El tubo neural caudal se desarrolla durante la neurulacién secundaria, después que haya finalizado
hacia el dia 25 la neurulacidn primaria, a partir de la masa de células caudales, que es un grupo de
células pluripotenciales formado por los restos de la notocorda caudal del nédulo de Hensen. A
partir de este rodete caudal del embrién se forma un corddn sélido de células ectoblasticas que,
tras sufrir un proceso de vacuolizacidn, conecta con el canalis centralis de la médula suprayacente.
La parte cefdlica de este rodete caudal origina la punta del cono medular, a cuyo nivel se observa
una dilatacion del canalis centralis lamada ventriculus terminalis, mientras que la porciéon distal
forma el filum terminale, que es un cordén fibroso que une el cono medular al vértice del céccix.
Las zonas no fusionadas se denominan neuroporos craneal y caudal. La abertura craneal se cierra
alrededor de los dias 24 o 25 de gestacion y el neuroporo caudal lo hace unos dos dias después. (7)

El tubo neural formado por el cierre del neuroporo caudal termina al nivel del somita 31. Las
porciones mas caudales del tubo, es decir, los niveles sacro inferior y coccigeo, junto con la
extension caudal de las cubiertas de la médula espinal se formarian a partir de la prominencia
caudal, proceso denominado neurulacion secundaria. La formacion del extremo caudal del tubo
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neural se completa hacia la octava semana del desarrollo. Durante el cierre del canal neural, la
médula sigue creciendo en direccién caudal, porque nuevas porciones del ectoblasto se van
transformando en placa y canal nervioso. De este modo, la médula forma un tubo cuya luz es el
epéndimo. Este proceso finaliza con la disyuncién del ectodermo superficial del tubo neural.
Posteriormente, tejidos mesenquimatosos migran y se interponen entre el neurectodermo
posterior y el ectodermo cutdneo, permaneciendo, de este modo, toda la médula enterrada
debajo de un ancho estrato del que, en ultima instancia, se forman las meninges, los arcos
vertebrales dorsales y los musculos paraespinales. (7)

La circunstancia de que la masa de células caudales no sélo origine el mesénquima precursor del
sacro y del céccix, sino que se localice adyacente a las partes mas distales en desarrollo del
intestino y mesonefros, explica el porqué son tan frecuentes las malformaciones congénitas que
asocian anomalias tanto del cono medular, filum terminale y sacro, como de las regiones ano-
rectal, renal y genital. A partir de la 12a semana la columna vertebral crece en longitud mas que la
médula, lo que ocasiona un desplazamiento en direccién craneal del cono medular, conocido
como “ascenso de la médula”. En el 60 mes el cono medular se sitia a nivel de S1, en el
nacimiento en L3 y en el adulto entre L1-L2. Las alteraciones de la induccidén dorsal se deben al
fracaso de la fusién del canal neural, persistiendo, en consecuencia, la continuidad entre el
neurectodermo posterior y el ectodermo cutdneo, que en su forma completa se denomina
disrafismo. (1,9)

El término "disrafismo espinal" comprende un grupo heterogéneo de malformaciones congénitas
de la médula espinal que se caracteriza por la fusién imperfecta de las estructuras neurales, éseas
y mesenquimatosas de la linea media. En casi todos los casos de disrafismo espinal se objetiva una
espina bifida, es decir, un disrafismo de las estructuras 6seas debido al cierre incompleto de los
arcos vertebrales. (1,9,10)

La malformacién mds sutil, limitada al defecto vertebral, se denomina espina bifida oculta. Cuando
a esta anomalia se asocian malformaciones subyacentes de la médula espinal sin discontinuidad
de la piel, el complejo malformativo se designa como disrafismo espinal oculto. (4). Este término
incluye un amplio espectro clinico de malformaciones, a saber: quistes dermoides o epidermoides,
quistes entéricos intraespinales, lipomas lumbosacros, la diastematomielia, el mielocistocele
terminal y el sindrome de la médula anclada, que es la anomalia mas frecuente. La siringomielia, el
sindrome de regresion caudal y los quistes aracnoideos intradurales representan otras
alteraciones relacionadas con el disrafismo espinal. La espina bifida quistica, en la que las
estructuras neurales (meninges, raices y médula) estan abiertas al exterior, sin revestimiento
cutdneo que las recubra, incluye la mielosquisis, el mielomeningocele y el meningocele. (1)

Un defecto en la formacion de la cubierta 6sea que reviste el encéfalo o la médula espinal puede
determinar una serie de alteraciones estructurales cuyas consecuencias clinicas de estos defectos
oscilan desde leves a mortales. (1)



Tipos de espina bifida:
-Espina bifida quistica
-Espina bifida oculta

-Otros defectos del tubo neural

ESPINA BIFIDA ABIERTA Y QUISTICA

Constituye el tipo mas frecuente y complejo de disrafismo espinal, siendo la mielosquisis la forma
mas grave de esta malformacion, ya que se produce antes de los 28 dias de gestacidn. La médula
se observa abierta y aplanada en la region toracolumbar. El mielomeningocele es un defecto mas
tardio, siendo de localizacion dorsolumbar o lumbar en mas del 50% de los casos, lumbosacro en
el 25% y cervical o dorsal en sélo el 10%. Se observa una tumoracidn quistica cubierta por una
delgada membrana meningea que se desgarra con facilidad, lo que conlleva un elevado riesgo de
infeccidn. La médula espinal estd involucrada en ambas malformaciones, asi como las raices, las
meninges, los cuerpos vertebrales y la piel. En los meningoceles la herniacion a través del defecto
dseo esta limitada a las meninges, siendo la médula espinal normal. (6)

La incidencia suele ser de 1 a 2 casos por 1000 nacidos vivos, pero varia segln los paises. En los
primogénitos el riesgo es mds alto. (10)

A nivel Mundial, de los nacimientos anuales registrados la frecuencia de DTN incluye 400,000
casos de anancefalia (AC) y 300,000 casos de espina bifida, (EB) (razén de 1.3:1 AC:EB). En los
EE.UU., las tasas de DTN, oscilan entre 4 y 10 casos por 10,000 nacidos vivos; se calculan 400,000
anencefalias y 2,500 casos de espina bifida por afio (razén 1.6:1). (9)

En el Reino Unido, China, Hungria y México se han notificado cifras superiores. En China, 1.2:1
casos de AC y EB. En México, 2,000 casos anuales de anencefalia y 751 casos de espina bifida, con
una razon de 2.6:1 (ACy EB). (9)

El peligro de su aparicion oscila entre 3 y 5%, segun el nivel de riesgo de la poblacién de que se
trate. La anencefalia afecta principalmente a las mujeres (razén mujer/vardn de 2,3:1) en personas
blancas; mientras que las tasas de espina bifida son ligeramente mas elevadas en la mujer.
Algunos estudios muestran una variacion pequefia en el género cuando se tiene en cuenta la raza.
En los EE.UU., las tasas de DTN son mas bajas en la raza negra y mas elevadas en los hispanos, en
comparaciéon con los blancos, mientras que en los galeses e irlandeses se han notificado cifras
mayores. (9)
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ESPINA BIFIDA OCULTA

Acontece en al menos un 5% de la poblacién. Es asintomatica, se localiza habitualmente a nivel
lumbosacro, y se pone de manifiesto mediante una radiografia de columna en la que se evidencia
el cierre incompleto del arco vertebral posterior. En estos casos, suelen observarse a nivel
lumbosacro alteraciones cutdneas, tales como dreas de piel atréfica o hiperpigmentada,
hemangiomas, lipomas subcutaneos, o bien hipertricosis localizada, apéndices cutaneos, fistulas o
senos dérmicos. (1,6)

El disrafismo espinal oculto puede ser asintomatico o bien se puede sospechar por la presencia de
manifestaciones clinicas comunes mas o menos evidentes: cifoescoliosis, lumbociatica, pies
equinovaros, asimetria de las extremidades inferiores, signo de Babinski, pérdida parcheada de la
sensibilidad, ulceras tréficas y trastornos de los esfinteres. En ocasiones, cuando la malformacién
oculta esta en comunicacidon con el exterior a través de fistulas o senos dérmicos puede ser la
causa de meningitis recurrente. Mediante la ultrasonografia, la TAC y la RMI se puede deducir el
nivel de la lesién y su relacidn con el tejido funcional. (6)

OTROS DEFECTOS DEL TUBO NEURAL

Los lipomas medulares son colecciones de grasa y tejido conectivo parcialmente encapsulados.
Son de tres tipos: (6)

Lipomas intradurales: representan menos del 1% de los tumores medulares. Se pueden localizar a
nivel cervical, dorsal o lumbar, y aunque tienen un componente extradural, no se objetivan a
simple vista en la espalda.

Lipomielomeningoceles: consisten en un lipoma que por un lado estd unido a la superficie dorsal
de una médula abierta y no neurulada y por el otro se funde con la grasa subcutanea protruyendo
en la region lumbosacra. Se suele asociar un meningocele al lipoma.



Lipomas del filum terminale: se localizan habitualmente en la region extradural del filum, pero
también pueden involucrar la parte intradural. Se puede asociar un pequefio quiste. (6)

La diastematomielia es una malformacidon que consiste en una hendidura sagital que divide a la
médula espinal en dos hemimédulas cada una envuelta en su propia piamadre. Estan separadas
por un espoldn dseo, cartilaginoso o fibroso. La hendidura se localiza habitualmente entre D9 y S1.
Es mas frecuente en mujeres y los pacientes estan asintomaticos en el 20% de los casos. Los
sintomas mds frecuentes son escoliosis, dolor de tipo lumbar o ciatico, debilidad, atrofia,
deformidades ortopédicas y trastornos sensitivos de una extremidad inferior e incontinencia
urinaria o fecal. (4,7)

La siringomielia es una enfermedad caracterizada por la presencia de cavidades tubulares
dispuestas longitudinalmente dentro de la médula espinal, pero habitualmente fuera del canal
central. Las cavidades siringomiélicas estan tapizadas de células gliales, a diferencia de la
dilatacion central de la médula (hidromielia) que esta revestida de epéndimo. Las cavitaciones
estan repleccionadas de LCR proveniente del IV ventriculo en las siringomielias comunicantes,
cuya etiologia obedece a malformaciones de la fosa posterior (Chiari I) o bien a anomalias de la
unién craneo-vertebral (platibasia, impresién basilar o deformidad de Klippel-Feil). (12)

La etiopatogenia de las siringomielias comunicantes se explica aunando dos teorias a saber: la
teoria hidrodindmica de Gardner que postula que las cavitaciones medulares se forman merced a
un cono de presién que impele el LCR desde el suelo del IV ventriculo al epéndimo a través del
pico del cdlamo y el ventriculo de Arancio, y la teoria descrita por Williams que conjetura que la
maniobra de Valsalva por distension de los plexos venosos aracnoideos impele el LCR
subaracnoideo hacia arriba, pero la amigdalas cerebelosas herniadas mediante un mecanismo
valvular impiden el retorno del LCR, y, en consecuencia, se crea una presién diferencial
craneoespinal que ocasiona un mecanismo de succién del LCR dentro del epéndimo. En estos
casos es muy eficaz la descompresion quirdrgica de la fosa posterior. Las siringomielias no
comunicantes pueden manifestarse como consecuencia de un traumatismo medular, una
aracnoiditis postmeningitis o un tumor medular. La sintomatologia en los nifios se manifiesta casi
siempre como una escoliosis evolutiva con piramidalismo (siringomielia motora pura), siendo la
sintomatologia sensitiva (disociacion termoalgésica) menos frecuente. (12)

Existen:
Trastornos derivados de la no disyuncion, estan en:

- Mielocele: que es una ausencia localizada del cierre del tubo neural, por falta de
compresion por moléculas complejas de carbohidrato en las células neuroectodérmicas, como
resultado de la ausencia del cierre del tubo neural no puede separarse del ectodermo cutaneo,
por lo tanto, permanece adherido a la piel. (1)



- Mielomeningocele: donde las raices nerviosas irradian con un patrén similar al de una
rueda a medida que dejan la placoda y se enlazan en sentido rostral, lateral y caudal hacia sus
respectivos agujeros de conjuncion. (1)

- Mielocistocele: malformacién en la cual un conducto dilatado del epéndimo sobresale
dorsalmente a través de una espina bifida, meninges expuestas al exterior. (1)




- Senos dérmicos, son tubos neurales tapizados por epitelio que se extienden hacia el
interior desde la superficie cutanea (1)

Trastornos derivados de la disyuncidn prematura se dividen en:

- Lipomas espinales: que son masas de grasa y tejido conectivo, estdn parcialmente
encapsulados y tienen conexién con las leptomeninges de la medula espinal. (1)

- Lipomielocele y lipomielomeningoceles: que estan adheridos estrechamente a la superficie
dorsal de una placoda neural y se extienden dorsalmente a través de una espina bifida ésea y se
continda con la grasa subcutanea. (1)
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Anomalias de la masa celular caudal, como el:

- Sindrome del fillum terminal anclado

11



- Sindrome de regresién caudal o sirenomelia: Ausencia de las vértebras mas caudales y de
la médula espinal (agenesia lumbosacra), caracterizado por: Atresia anal, malformaciones de
genitales externos. (1)

Tumores congénitos de la columna vertebral, son:

- Teratomas, tumores desmoides masas externas que se proyectan desde en surco
intergluteo o desde el perineo y pueden introducirse dentro la pelvis. (1)

Malformacion de la division de la médula, existen:

- Diastematomielia: que es una division sagital de la médula espinal en dos hemimédulas
simétricas o asimétrica, cada una de las cuales contiene un conducto del epéndimo un cuerno
dorsal y ventral. (1)
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- Hidrosiringomielia, son cavidades llenas de LCR orientadas longitudinalmente y gliosis en
el interior de la médula espinal cuando la cavidad del conducto ependimario estd dilatada se llama

hidromielia. (1)

ANTECEDENTES:

En México, la Vigilancia Epidemioldgica de los DTN se remonta a la década de 1980, con el Registro
de Vigilancia Epidemiolégica de Malformaciones Congénitas Externas circunscrito a la frontera
norte del pais. Con la intencién de ampliar la cobertura de la Vigilancia Epidemiolégica de DTN se
incluyeron otras entidades federativas y en 1993, se formd el Sistema de Vigilancia Epidemio-
l6gica de Defectos de Tubo Neural (SVEDTN), con todas las entidades Federativas del pais. El
objetivo del SVEDTN es unificar criterios para mejorar la informacion sobre oportunidad y calidad y
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sobre la ocurrencia de DTN en la poblacién, para planear, implementar y evaluar los programas de
prevencidn, control, tratamiento y seguimiento, asi como el estudio de los factores de riesgo en su
génesis. (9)

De 1999 al 2004 y del 2005 al 2006 se realizé un estudio epidemioldgico transversal, a nivel
nacional y para el Distrito Federal respectivamente, utilizando como fuente de informacién el
SVEDTN, Durante el periodo de estudio, por medio del SVEDTN se identificé una frecuencia
nacional de DTN de 8 casos por 10,000 nacimientos en 1999; 6.7 en el 2000 y 3.3 para el 2001;
aumenté a 3.6 y 3.7 para los afios 2002 y 2003 respectivamente. En 2004 la tasa fue de 4.7 casos
de DTN. En el mismo periodo la tasa de mortalidad fue de 6.2 a 2.8 defunciones debidas a DTN por
cada 10,000 nacimientos, de 1999 al 2003 respectivamente. La distribucién de DTN en México en
2004, mostré 51% en el género femenino y el 46% para el masculino. El 62% de los pacientes
estaba vivo al momento del nacimiento. (9)

La prevalencia de DTN fue de 915 casos registrados. La distribucién por entidad federativa, los
siguientes estados tuvieron los primeros diez lugares: Puebla (136 casos), Estado de México (121
casos), Veracruz (74 casos), Jalisco (56 casos), Guerrero (con 49 casos), Nuevo Ledn (47 casos),
Guanajuato (41 casos), D.F, 40 casos; Baja California y Michoacan, 31 casos, cada uno. ElI SVEDTN
registré en el periodo de 2005-2006 una frecuencia de 71 y 68 casos de DTN respectivamente; en
2005, 46.7% (33) residia en el D.F.; 47.8% (34 casos) eran originarios del Estado de México y 5.5%
(4) en otras entidades federativas. En 2006, se registraron 55.9% (38) en el D.F; 33.5 (23) en el
Estado de México y 10.3% (7) en otras entidades federativas. Para el D.F en 2005, en primer lugar
estuvo la espina bifida con 44.2% (23), seguida de hidrocefalia 32.6% (17); la anencefalia y el
encefalocele fueron 11.5% (6) cada uno. En 2006, con un acumulado de 59 casos, en el mismo
contexto se identificd espina bifida en 44.1% (26), hidrocefalia en 32.2% (19), anencefalia, en
18.6% (11); encefalocele, 2 casos (3.4%). (9)

Se cree que la deficiencia de acido fdlico, una vitamina soluble en agua del complejo B, juega un
papel importante en las anomalias del tubo neural. (2,7)

Existen estudios que indican que la ingesta insuficiente de acido fdlico en la dieta de la madre es
un factor clave en la causa de espina bifida y otros defectos del tubo neural, y que la
administraciéon de 0,4mg de acido fdlico al dia antes de la fecundacién y durante el primer
trimestre del embarazo reducen en forma significativa el riesgo y la incidencia de espina bifida y
de anencefalia incluso en los recién nacidos de madres que tuvieron previamente hijos con
defectos del tubo neural. Los Centros para el Control y Prevencién de las Enfermedades
reportaron en el afio 2004 que desde la adicién de acido félico a alimentos basados en granos, la
tasa de defectos del tubo neural se redujo 25% en Estados Unidos. (2,7)

Los factores ambientales juegan un papel en la aparicién de los defectos del cierre del tubo neural.
Los animales gestantes expuestos a hipotermia o a concentraciones elevadas de vitamina A
producen descendencia con anomalias del tubo neural. Se han identificado teratégenos que
inducen defectos del tubo neural en animales y en el ser humano; estudios realizados en animales
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de experimentacién han permitido implicar al acido retinoico, la insulina, la hiperglucemia y el azul
de triptan en el desarrollo de estos defectos. (7)

Entre los factores que intervienen en su aparicion en el hombre se encuentran el dcido valproico,
la diabetes materna y la hipertermia. El dcido valproico es un anticonvulsivo que origina defectos
en el 1 a 2% de los embarazos si se administra durante las etapas iniciales de la gestacién (cuarta
semana del desarrollo), cuando tiene lugar la fusidn de los pliegues neurales. Se ha sugerido que el
acido valproico podria interferir con el metabolismo del folato. (7)

El 95 por ciento de los individuos con espina bifida no tienen antecedentes personales ni familiares
de espina bifida. El riesgo de recurrencia de los defectos del tubo neural después del nacimiento
de un hijo afectado es del 4-8%, y aumenta tras dos hijos afectados al 10%, aunque esto sugiere
gue existe cierta carga genética en la enfermedad es probable que los casos familiares de defectos
del tubo neural sélo representen alrededor del 3% del total. El cariotipo suele ser normal. (2,7)

La etiologia del mielomeningocele es multifactorial y poligénica, aun cuando en algun caso se ha
descrito una herencia autosdmica recesiva e incluso ligada al cromosoma X. Se han descrito
delecciones en 22g11 en defectos del tubo neural asociados a cardiopatias congénitas. Se sabe
gue algunas familias con espina bifida podrian ser portadoras de mutaciones de los genes que
regulan el metabolismo de folato o la vitamina B12 (cobalamina), tales como mutaciones de la
5,1metilentetrahidrofolato reductasa (MTHFR) o de la metionina sintetasa reductasa (MTRR). El
riesgo de espina bifida podria ser especialmente elevado en las madres con genotipos
homocigotos para las mutaciones de ambos, MTHFR y MTRR. Se encontré, también, como factores
de riesgo para malformaciones del SNC, menor peso de nacimiento, mayor promedio de edad
materna, menor edad gestacional, y entre los antecedentes maternos, mayor frecuencia de
metrorragia del primer trimestre del embarazo, de enfermedades agudas y crénicas. (2)

Las manifestaciones clinicas dependen del nivel del DTN y consisten en diversos grados de
paraplejia flaccida y arrefléxica, alteraciones de la sensibilidad (tactil y dolorosa) y trastornos de
los esfintes (disfuncién vesical e incontinencia fecal). Asimismo, se evidencian Ulceras tréficas de
los miembros inferiores con periostitis u osteomielitis subyacentes, deformidades ortopédicas
(pies zambos, subluxacidn de las caderas, escoliosis) e incluso fracturas déseas. (12)

El nivel sensitivo es mas constante que el motor y permite una delimitacion mas exacta del limite
superior de la lesion. En la mayoria de los nifios con DTN existen trastornos de los esfinteres. Son
frecuentes las infecciones de orina de repeticion y la evolucidn a una pielonefritis crénica. (12)

La hidrocefalia asociada a una malformacion tipo Il de Chiari esta ya presente al nacer en el 85-
95% de los casos, como se observa mediante ultrasonografia. En el Chiari tipo Il, al descenso de las
amigdalas cerebelosas, que rebasan el plano del foramen magnum, se afiade la elongacion y la
distorsidn del tronco del encéfalo, y el descenso del IV ventriculo. (6)

Entre las malformaciones asociadas puestas de manifiesto con la resonancia magnética medular
destacan la siringomielia y la diastematomielia. El diagndstico prenatal de los defectos del tubo
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neural (DTN) se lleva a cabo mediante la ecografia, y la determinacién en el liquido amniético de la
alfa-fetoproteina (AFP) y de la acetilcolinesterasa que estaran elevadas en los DTN abiertos. (6,7)

La determinacién de la AFP en el suero materno entre la 13 y la 16 semana de gestacion se
recomienda, en la actualidad, como “screening” de los DTN, aun cuando existe un elevado nimero
tanto de falsos positivos como de negativos. Los niveles de AFP mayores de 1000 ng/mL indican
una alta probabilidad de un DTN (el valor normal de la AFP durante la gestacion es de hasta 500

ng/mL). (6)

En la actualidad, la reparacién quirdrgica precoz del mielomeningocele (dentro de las 24-36 horas
del nacimiento) esta indicada en todos los casos. En estos pacientes operados, la mortalidad inicial
es del 1%, y la supervivencia del 80-95% en los dos primeros afios de vida, pero con secuelas
graves en el 75%.En la mayoria de los casos, habrd que instaurar una derivacién ventriculo-
peritoneal (VP) para corregir la hidrocefalia. El sindrome de la médula anclada, en el que el cono
medular esta fijado por debajo de L1- L2, se objetiva en el 10% de los casos tras la intervencion
quirurgica del mielomeningocele, requiriendo en ocasiones una nueva intervencion (seccion del
filum). La sintomatologia se manifiesta de forma insidiosa en forma de debilidad, atrofia y
deformidades ortopédicas de los miembros inferiores, asi como trastornos motores, sensitivos y
de los esfinteres.(12)

DEFINICION DEL PROBLEMA

Los defectos del tubo neural son congénitos y tienen una herencia multifactorial en la que pueden
participar factores genéticos y nutricionales como la deficiencia de acido fdlico. La morbilidad y
mortalidad por defectos del sistema nervioso central, y en especial por defectos del tubo neural,
son elevadas y varian de pais a pais e incluso en las diferentes areas geograficas en una misma
nacion. En la franja fronteriza norte, en la poblacidn mexicoamericana los defectos de tubo neural
tienen una tasa de 14.9 por 10 mil nacimientos, mas elevada que la anglosajona (10.6 por 10 mil
nacimientos), y las mujeres mexicoamericanas nacidas en México tienen una tasa mas alta que las
nacidas en Estados Unidos, por lo que se considera también la doble participacion de factores
genéticos y nutricionales. (2)

Algunos autores consideran que la suplementacién con acido félico puede lograr un decremento
de 50 % en la tasa de defectos del tubo neural y evitar la recurrencia hasta en 70 %, por lo que
Food and Drug Administration ha propuesto la fortificacion de los alimentos con este elemento.
Recientemente se ha sefialado que México ocupa el primer lugar en cuanto a prevalencia. (2,9)

En Nuevo Ledn se registrd una tasa de los defectos del tubo neural de 16 por 10 mil nacimientos
en 1999, pero en los ultimos 10 afios la tendencia ha ido a la baja, mas que en el sur del pais. En
este estudio se observé disminucion significativa de la tasa global de los defectos del tubo neural y
de la tasa de espina bifida, sin embargo, la tasa de anencefalia a pesar de mostrar una reduccion
de 28.3 % no fue significativa y la tasa de encefalocele tuvo un incremento minimo no significativo.

(2)
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JUSTIFICACION:

Los defectos al nacimiento y particularmente los Defectos del Tubo Neural (DTN), son un
importante problema de salud publica en México, tanto por las elevadas tasas de morbilidad y
mortalidad como por las graves secuelas que ocasionan en el individuo una gran discapacidad, por
otro lado la importante carga emocional y econdmica que imponen en la familia y por ende en Ila
sociedad. (10)

El disrafismo espinal sigue siendo un problema mayor de salud publica en paises en vias de
desarrollo (23), las series de casos grandes como la nuestra ayudan a un mejor entendimiento de
la evolucion de los pacientes con manejo quirdrgico en nuestra institucidn y en nuestro pais.

En nuestra institucién no contamos con una base de datos epidemioldgicos en relacidn a esta
patologia, por lo cual creemos necesario el estudio, el cual nos orienta a determinar la pronta
deteccion de este padecimiento, ya que nuestra unidad es un centro de atencidn a una poblacidn
cerrada.

Ademas de esto, el estudio pretende:

- Los resultado de este trabajo aportaran informacion necesaria para la identificacion de las
diferentes causas que generan los defectos de tubo neural en la poblacién usuaria del servicio
médico del Hospital Central de Alta Especialidad PEMEX cuya finalidad es disminuir eventualmente
la incidencia de la enfermedad y por ende los gastos de un manejo médico quirurgico correctivo
postnatal. Ademds de Identificar la prevalencia de los defectos de tubo neural en nuestro entorno
hospitalario y disminuir los gastos que estos generan mediante la pronta identificacién y manejo
quirurgico. Se considerara también establecer hipétesis para futuros trabajos prospectivos con
series de pacientes mas numerosas y con un mayor de tiempo de seguimiento en nuestra
institucion

OBJETIVO GENERAL:

Describir la experiencia quirudrgica en los pacientes manejados con cierre primario del disrafismo
espinal en el Hospital Central Sur de Alta Especialidad PEMEX del aflo 2009-2013, y su evolucion.

OBIJETIVOS ESPECIFICOS:

- Describir las caracteristicas epidemioldgicas las disrafias espinales de los pacientes en la
poblacién pediatrica en el Hospital Central Sur de Alta Especialidad PEMEX del aifio 2009 -2013.

- Describir el tratamiento quirdrgico utilizado en el manejo del paciente pediatrico con
diagndstico de disrafismo espinal.
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- Describir la evolucion de los pacientes pedidtricos de la poblacién de Hospital Central Sur
de Alta Especialidad PEMEX con diagndstico de disrafismo espinal manejados quirdrgicamente.

PREGUNTA DE INVESTIGACION:

¢El manejo quirurgico especializado y oportuno en tercer nivel de atencién (Hospital Central Sur
Alta Especialidad PEMEX) del disrafismo espinal en la poblacidon pediatrica se traducird en una
adecuada evolucion de la enfermedad al limitar complicaciones inherentes de la patologia?

éCudles son las caracteristicas epidemioldgicas, el tratamiento quirurgico y la evolucién en los
pacientes con defectos del tubo neural en la poblacién de pacientes del Hospital Central Sur de
Alta Especialidad PEMEX en 5 afios, periodo comprendido de 2009 a 2013?

TIPO DE ESTUDIO
Estudio observacional retrospectivo, descriptivo y analitico
DEFINICION DEL UNIVERSO

Expedientes de pacientes pedidtricos menores de 12 meses de edad de ambos sexos, que
ingresaron al servicio de neurocirugia entre 2009 a 2013, derechohabientes de los servicios
médicos de Pemex con diagnéstico de defectos de tubo neural (disrafismo espinal) valorados en la
consulta y hospitalizacidn de neurocirugia del Hospital Central Sur Alta Especialidad PEMEX

METODO DE SELECCION DE LA MUESTRA:

Casos consecutivos utilizando la base de datos del sistema electrénico de servicios médicos de
petrdéleos mexicanos

CRITERIOS
INCLUSION

e Pacientes del hospital central sur de alta especialidad Pemex, de edades comprendidas
desde nacimiento hasta los 12 meses edad, con diagnodstico de disrrafismo espinal , con
expediente clinico y radiolégico completo que se valoraron y operaron en el periodo de

2009-2013
EXCLUSION
. Pacientes que cursen con otra patologia concomitante

18



ELIMINACION:

. Expedientes clinicos y radiolégicos incompletos.

. Perdida de seguimiento del paciente durante el tiempo comprendido del analisis de los
datos

o Pacientes sin consentimiento informado para cirugia

o Expediente que cuente con descripcidn incompleta de variables a estudiar

MATERIALY METODOS:

Debido a que es un estudio retrospectivo y no se realizaran intervenciones terapéuticas ni
diagndsticas, no se requiere de presupuesto especial para la realizacion de este estudio,
unicamente se utilizara el sistema de base de datos del hospital, el cual no tiene costo.

Se identificaron los expedientes de los pacientes de neurocirugia del Hospital Central Sur de Alta
Especialidad PEMEX, los expedientes de los pacientes con diagnostico disrafismo espinal que
cumplan con los criterios de inclusién para el estudio. Se tomaron los siguientes datos
epidemioldgicos de los expedientes clinicos electrénicos y clinico impreso y del archivo
radioldgico:

VARIABLES

- Edad: tiempo que ha transcurrido desde el nacimiento del paciente, definido en dias,
semanas, meses.

- Sexo: variable y genética, condicién orgdnica que distingue entre el género masculino y
femenino

- Lugar de origen y residencia: lugar donde nacid y sitio de procedencia del paciente.

- Manifestaciones clinicas al ingreso y posterior a cirugia: presencia de signos / sintomas
previos y posteriores a manejo quirdrgico

- Evolucidn postquirtrgica: presencia de signos / sintomas posteriores a manejo quirdrgico.
(fuerza, tono muscular, funcionalidad de esfinteres) las variables antes mencionadas se van a
medir de manera dicotdmica

- Complicaciones postquirdrgicas: eventos adversos posteriores a tratamiento de la
enfermedad. (déficit motor, alteracién esfinteres, infeccion de herida quirdrgica en el
postquirurgico inmediato mediato y tardio, a los 12 meses de manejo quirurgico) las variables
antes mencionadas se van a medir de manera dicotomica
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- Tiempo de manejo quirurgico: periodo entre el diagndstico de la patologia y su manejo
quirdrgico

- Tipo de manejo quirdrgico: técnica quirurgica utilizada en cierre del defecto de tubo neural

- Nivel de lesion pre quirdrgico: segmento de la medula espinal donde se encuentra el
defecto neural

- Dias de hospitalizacion: promedio de dias de hospitalizacion para cada paciente en un
periodo de tiempo

- Readmision hospitalaria: nimero de pacientes readmitidos a hospitalizacién en los
siguientes 30 dias posteriores al alta relacionados con la patologia.

- Tipo de disrafismo espinal: descripcion de las caracteristica de la afectacidn neurolégica
gue se mencionan en el estudio

PROCESAMIENTO ESTADISTICO Y PRESENTACION DE LA INFORMACION

Se efectuard una descripcidn de las variables y se utilizara para el andlisis estadistico el programa
SPSS

A) Mediante promedio DS en el caso de ser variables numéricas continuas con distribucion
Gaussiana
B) Mediante mediana con minimo-maximo, en el caso de ser variables numéricas continuas

con distribucién sesgada

(@) En caso de corresponder se realizara analisis de correlacién de las variables se utilizada
prueba de Kruskal-Wallis y prueba Pearson y de chi cuadrada para valorar el significado
estadistico. Un valor de p <0.05 se considera estadisticamente significativo.

D) CARTA DE CONSENTIMIENTO INFORMADO:

Debido a que es un estudio retrospectivo, no se realizaran intervenciones terapéuticas y se
utilizaran los datos clinicos de los pacientes previamente anonimizados, no se requiere de
consentimiento informado para participar en este estudio, previo a su realizacidon se solicitara
autorizacion del comité de ética local.

Los datos personales que identifican a cada paciente que ingrese al registro del estudio, se
mantendrd en forma confidencial; Unicamente en caso de que sea requerido ya sea por
autoridades de la unidad hospitalaria, o del area de la salud, cada paciente no sera identificado
por su nombre, nimero de afiliacion social, direccién o cualquier otra fuente directa de
informacién personal.
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Para la base de datos del estudio a cada paciente se le asignara un cédigo numérico de forma
individual. La clave para cada cddigo se encontrara en un archivo, bajo resguardo del investigador
y del tutor. El producto de la recoleccién de informacién en esta investigacion serd registrada de la
misma manera en un sistema de cémputo.

Durante el transcurso del estudio e investigacion se recopilara informacidn que ya se tiene en el
servicio de neurocirugia. En caso de que los resultados del estudio sean publicados, la identidad
de los pacientes que participan en el mismo serd confidencial.

RECURSOS Y LOGISTICA.

En la institucion se cuenta con los recursos humanos y materiales para la factibilidad del proyecto,
Consideramos ademds un tiempo adecuado para la captacion de pacientes.

CRONOGRAMA:

Recoleccién y analisis de datos Posterior a inicio aceptacion protocolo -
tercer semana de Octubre 2014 (viernes 17
Octubre 2014)

Reporte preliminar de datos Cuarta semana de Octubre a segunda semana

de Noviembre 2014 (lunes 20 Octubre -
viernes 14 Noviembre 2014)

Resultados de protocolo Segunda semana de Diciembre 2014 (viernes
12 Diciembre 2014)
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RESULTADOS

Presentacion de tesis

Carlos Felipe Paz Villalvazo
Neurocirugia

Hospital Central Sur de Alta
Especialidad PEMEX

Defectos de tubo neural (DTN)

Malformaciones debidas a defectos
| del cierre del tubo neural durante
‘ la embriogénesis

Ocasionan alteraciones

internas/ externas de diversos
dos—> manifestaciones

clinicas diferente intensidad

Titulo

“Experiencia en el manejo quirtargico de los defectos de tubo
neural con el cierre primario del disrafismo espinal entre
Enero del 2009 a Diciembre del 2013 en el servicio de
neurocirugia del Hospital Central Sur de Alta Especialidad
PEMEX, la epidemiologia y su evolucion.”
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Tutor:

¢ Dr. Ulises Garcia Gonzalez

Asesores:

« Dra. Gloria Lourdes Llamosa Garcia Velazquez

» Dra. Marisela Hernindez Hernandez
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Espina bifida (Qos): Falta de
cierre de tubo neural (linea
media dorsal) para cerrar canal
raquideo

Mielosquisis los

(Qo61):
pliegues neurales no se elevan y
persisten en la forma de una

tejido
local

masa aplanada de
nervioso. Crecimiento
excesivo de la placa neural.

« Mielomeningocele (Qo069):
defecto sacular sobre la linea

media dorsal que contiene
medula espinal o raices
nerviosas.

Medula anclada (Qo068): el
cono medular se encuentra
descendido

» Meningocele (Qo06): presencia
de uno o mas defectos saculares
en la linea media dorsal, que
contienen meninges o LCR.
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Distribucién por genero DTN:
51% femenino
46% masculino

Incidencia mundial
1a 10 casos/1000 nacidos vivos

Meéxico:
4.9-6.37 /10 000 nacidos
75% espina bifida

Definicion del problema

» La morbilidad y mortalidad por defectos del sistema
nervioso central, en especial por defectos del tubo neural,
son elevadas y varian de pais a pais e incluso en las
diferentes areas geograficas en una misma nacion.

« Asintomatica, se localiza habitualmente a nive
lumbosacro

= =)

Areas de piel atrofica o hiperpigmentada

« Hemangiomas
» Lipomas subcutineos hipertricosis
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+ El hecho de que la espina bifida sea muy frecuente en la
region lumbar inferior y sacra indica la implicacién del
cierre del neuroporo caudal (neurulacién secundaria).

Mielomeningocele

Disrafismo raquimedular mas frecuente
(50%)
Region lumbosacra 75%
Prevalencia 0.1-0.2% nacidos vivos

Mas frecuente en mujeres

Justificacion

« Son un importante problema de salud publica en
Meéxico, por las elevadas tasas mortalidad asi como por
Defectos del las graves secuelas que ocasionan en el individuo una
Tubo Neural gran discapacidad
(DTN) J

» En nuestra institucion no contamos con una base de
datos epidemiologicos en relacion a esta patologia
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Criterios
Inclusi6on

« Pacientes menores de 12 meses
con diagnostico de disrafismo
espinal operados en el HCSAE

; Eliminacion
Pemex en el periodo de enero
2009-diciembre 2013
FExclusién » Perdida de seguimiento del

paciente durante el tiempo
comprendido del analisis de los
datos

« Pacientes que cursen con otra
patologia concomitante

« Expedientes clinicos y
radiologicos incompletos

Definiciéon del

universo

o
hd

l . l -Pacientes pedidtricos menores de 12 meses de edad, ambos
Ratidio ahservational el e Jdautif Bl
J)

L

_Cirugia H 1 Central Sur Alta jalidad Pemex

-Diagnéstico: disrafismo espinal
-Cirugia Hospital Central Sur Alta Especialidad Pemex

"

Pregunta de investigacion:

¢Cuales son las caracteristicas epidemioldgicas, el tratamiento
quirdrgico y la evolucion en los pacientes con defectos del tubo
neural en la poblacién de pacientes del Hospital Central Sur de Alta
Especialidad PEMEX en 5 anos, periodo comprendido de Enero
2009 a Diciembre 2013?
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Objetivos

General

|

| Describir la experiencia quirtirgica en |
los pacientes manejados con cierre |

| rimario del disrafismo espinal en el |

[ oa ital ~ Central  Sur de Alta
E-Bpe(‘lultdnd PEMEX de enero 2009-
| diciembre 2013, v su evolucion.

Material y métodos

Utilizacion del sistema de base de
datos del hospital y del CIE-10

Se identificaron los expedientes
de los pacientes de neurocirugia
del Hospital Central Sur de Alta
Especialidad Pemex, con
diagnostico disrafismo espinal
que cumplan con los criterios de
inclusion para el estudio

~Imanejo del paciente pedi

Especificos

| Describir  las mmclvrislicas
dlarnﬁa.s pi de
pedidtrica en el Hmpna‘i Central Sur de Alta
Espemalldnd PEMEX de enero 2uoq diciembre 2013

epldemﬁlégscss las
en

| Describir el tratamiento ?lglrurglco \éhl.i:mdo en del‘
trico con diagnostico de

dlsm moespinal.

' Describir la evolucion de m?acwnws pediatricos de la
blacién de Hospital Cen Sur de Alta Especialidad
EMEX con diagnostico de disrafismo  espinal

mane;ndos quiriirgicamente.

Variables

Edad

Sexo

Manifestaciones clinicas al
ingreso

Nivel de lesién pre quirargico
Tiempo de manejo quirirgico
Tipo manejo quirirgico
Evolucion postquirirgica
Complicaciones postquirurgicas
Dias estancia hospitalaria
Readmision hospitalaria
Tipo de disrafismo espinal

Diagnosticos

Mielosquisis

I 5
=5

Medula anclada

MACh
EBCH
Fsi [ EEEERI
Mielomeningocele |
o - 2

= Diagnoslicus
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Numero de pacientes

3.5
3 -
2.5
P
1.5 |
1
o T - T T T T T
0.03 1 2.2 3.5 4 5 6 7 10 12
Edad en meses (media edad 5.8 meses)
35 .
= Total 33 Pacientes
30 # Hombres 8 ®Mujeres 8
m Seleccionados
25 16
= Descartados 17
20
15 =
10 - —
5 - —
(o]

Expedientes

Resultados

Los resultados en estadistica descriptiva en media, porcentaje
y rangos segln corresponda

+ Se recabé informacion de 33 pacientes, de los cuales 16
fueron estudiados.
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Manifestaciones clinicas

Alt tono esfinter
Neuropatia

Masa lumbar

Moviliza extremidades

Hemangioma capilar

Hidrocefalia

Evolucion postquirtrgica

Alt tono esfinter
Infeccion Hx
Convulsiones

Moviliza extremidades

Paresia/espasticidad

Il

Hidrocefalia

Manejo quirtrgico

Desanclaje
Liberacion dural
SDVP

Plastia duramadre
Laminoplastia
Laminectomia
Laminotomia

Neotubo neural

Q
n
5
[=)]
o
(5
(©

30

= MMC
= EBCH
= MACh
= EBSH
» MA
=MQ

= MMC

= EBCH
= MACh
= EBSH
= MA

= MQ

= MMC
= EBCH
= MACh
m EBSH
= MA
=MQ



Tiempo de manejo quirargico

7 meses ™ 1

4 meses ™1

2 meses i

1.5mes ™1

= MQ = MQ
3.5meses =1 m MA 2 semanas ™1 uMA
= EBSH = EBSH
leemand g g = MACh 1 semana 3 = MACh
o = EBCH ok » EBCH
=1 = MMC 24hr w1 = MMC
24hr = i
i =1 Nacimiento
Nacimiento = & —
o 10 o 5 10
Edad paciente Tiempo valoracion
Nivel de lesion
S2-53 [N
s1 I
L5-81 _ = MMC
| [ = EBCH
L4-S1 [ = MACh
u EBSH
Lg-15 [ = MA
L3-51 - =MQ
L3-L4 —
V] 6 8
COD]pllCElClOI]ES pOSt quirurgicas
Sin complicacion [ EIEGEGE
Fistula LCR IS
= MMC
Neuroinfeccion |[[NEENN = EBCH
= MACh
Hidrocefalia [N ET = EBSH
= MA
Dehiscencia Hx |G “MQ
Reoperacion |
o] 2 4 6 8
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Espina bifida oculta

= Correccion quirargica indicada en pacientes con diagnostico
confirmado y secuelas

= Intervencion profilactica precoz
o  Meédula anclada
Diastematomielia

Discusion

= En la actualidad, la reparaciéon quirargica precoz del mielomeningocele
(dentro de las 24-36 horas del nacimiento) esta indicada en todos los
casos

= En estos pacientes operados, la mortalidad inicial es del 1%, y la
supervivencia del 80-95% en los dos primeros anos de vida, con
secuelas graves en el 75%.

« La mayoria de los ninos con hidrocefalia requeriran colocaciéon de una
derivacion ventriculo peritoneal

Lugar nacimiento
12

10

Veracruz Tabasco Puebla Morelos  Nuevo Leon DF
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Estancia intrahospitalaria

Dias estancia intrahospital
40 -

35

30

25
20
15 3 - :
MMC MQ

=}

%11

EBCH MACh EBSH MA
Promedio EIH 19.7; 2 readmisiones

Conclusiones

= La presencia de mielomeningocele es la mas comin de las disrafias
espinales abiertas, seguido de espina bifida oculta

= No hay predominio de sexo

» Las manifestaciones mas comunes fueron hidrocefalia, presencia de
masa lumbar y el hemangioma capilar

« El nivel de lesion mas comin fue L5-S1 (37.5%), seguido del nivel L3-
L4(25%)

= El tiempo de manejo quirirgico en los disrafismo espinales abiertos fue
dentro de las primeras 36hr en 9 de 10 pacientes; disrafismo oculto
tiempo promedio 5 semanas

« La morbilidad postquirrgica es de 81.25%, siendo la re-operacioén y la
dehiscencia de herida quirirgica las causas mas frecuentes de
complicacion post operatoria
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« Utilizacion ultrasonido prenatal en el 100% consulta prenatal

+ Investigar elevada causa de defectos de tubo neural en los lugares
donde la presencia de la enfermedad sigue siendo elevada
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