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ANTECEDENTES

El proceso de la reproduccion humana es un fenémeno determinado por
factores genéticos y condicionado por factores ambientales, cuya interaccién
debe ser vigilada y atendida por el personal enfocado a la salud reprodictiva.

(6).

El desarrollo de la tecnologia ha repercutido en esta atencién mejorando su
calidad y encareciendo en costo para el paciente. Como sefialamiento en la
politica de salud, en este pais, en lo que se refiere a la asistencia matémo-
infantil se caracteriza por ser curativa, un acceso de aproximadamente 50% de
las mujeres a un control prenatal y ser una atencion individual fragmentada,
tardia, ocasional y episddica.

La Asociacién Nacional para la salud sefiala que cuenta con recursos
financieros y capacidad técnica para producir servicios de salud esenciales
para toda la poblacién mexicana y proteger su salud de manera efectiva, como
lo seiiala el articulo 4to. Constitucional, sin embargo la asignacion y el uso de
estos recursos no responden a la distribucion de las necesidades de los servicios
esencialtes de salud, excluyendo a un 15% de la poblacion. (6) se necesita una
reforma racional y politicamente aceptable para corregir los problemas que
siguen afectando a la salud materno —infantil, con la condicion de la adecuada
preparacién del personal de salud y la responsabilidad en cuanto al preceso
reproductivo. (6,7)

La tasa de mortalidad materna en el ambitc mundial ha mostrado un
decremento conforme ha avanzado el siglo, sin embatgo, en la década de los
80, la Organizacién Panamericana de la Salud sefialo que en México, la muerte
materna fue la segunda causa mas comin de mortalidad en e} grupo de mujeres
de 15 a 24 afios. (6)

La tasa de mortalidad fetal en 1975 fue de 16.6/1000 nacidos vivos registrados
(avr) y la Direccion General de Atencién Materno-Infantil la sefiala de
16.8/1000 nvr para 1970 a 1974 fue de 24.2/1000 nvr, se atribuye al desarrollo
de la neonatologia, pediatria, perinatologia y la deteccion de alteraciones
durante el desarrollo fetal por la ultrasondgrafia en el pais tal descenso. (6,7,8)

Las causas de estas tasas sefialadas son basicamente las mismas para la
Republica durante varios afios, por ejemplo en cuanto a la mortalidad materna
disputandose el orden tenemos la toxemia, hemorragia, infecciones y aborto asi
como la muerte fetal y neonatal tenemos las complicaciones de la placenta, el
cordén umbilical y las membranas, anomalias congénitas, hipoxia y asfixia,
prematurez y bajo peso al nacer, afecciones respiratorias como las principales.

)

La Direccién General de Atencién a la salud materno-infantil sefiala que en
Meéxico cerca de cinco millones de mujeres carecen de acceso ficil a alguna de



fas instituciones de salud y no menos de un millén cien mil mujeres en edad
fértil carecen de cobertura institucional.

En la encuesta nacional de salud realizada en 1987, se sefiala que sdlo el 63.6%
de tos partos atendidos en instituciones son atendidos por médicos, y que el
85.2% de las mujeres encontradas no acudié a control prenatal y entre las
derechohabientes s6lo lo hizo el 18.4%. Esto es un problema multidisciplinario
que requiere para su solucién de la voluntad politica de autoridades
gubernamentales y privadas y de la educacion de las parejas para entender la
reproduccién como un compromiso social, atencién especial a grupos de riesgo
como lo es 1a madre adolescente. (6,7)

El proceso reproductivo es una seleccion natural de alta eficiencia. En México
nacen por afio 2.3 millones de nifios, de los cuales el 2.0%, al menos nace con
alguna(s) malformacién(es) congénita(s) compatibles con la vida extrauterina.
E 9.6% nace de pretérmino y el 10.2% con bajo peso para la edad gestacional,
con ello se concluye que altededor de 500 mil recién nacidos al afio lo hacen
con uno o mas defectos al nacimiento. Entendido como defecto al nacimiento
como toda condicion presente al momento de nacer, en forma notoria o latente,
que interfiera con el proceso de adaptacién a la vida extrauterina, ocasionando
la muerte o permitiendo su sobrevivencia, pero con discapacidades en las
esferas biolégica, psicologica yfo social. Este tipo de recién nacidos son
vulnerables, de tal suerte que el 40% contribuyen a la elevada tasa de
mortalidad neonatal, pero ademas alrededor de 250 a 300 mil nifios al aflo
quedan con problemas de salud bio-psico-social permanentes, que en la vida
cotidiana significan causa de disolucién familiar, carpa econdmica para la
familia, la sociedad y el estado. (6,7)

El diagnéstico prenatal de anomalias congénitas es uno de los campos de
mayor trascendencia para la practica medica y una de las principales
herramientas de la perinatologia moderna. El decidir la practica de estudios
prenatales requiere ante todo conocimientos genéticos, condicidn y riesgo de
un embarazo, asi como el método a utilizar. El horizonte se amplia gracias al
uso de la ultrasonografia, los estudios de biologia molecular, biopsia de
vellosidades coridnicas, amniocentésis y cirugfa in tero. (7)

Se han realizado algunos estudios para analizar la sensibilidad de la evaluacion
ecogréfica para la deteccién de anomalias congénitas demostrando que en una
poblacién de bajo riesgo, 1a sensibilidad es baja (alrededor del 34%), mientras
que la especificidad es muy alta (90%). Si | examen ultrasonogrifico se dirige

a una poblacién de alto riesgo, la sensibilidad mejora significativamente, hasta
mas del 99%. ( 8)

El estudio de un feto con anomalias identificables por ultrasonido busca en
primer lugar establecer el proceso y la categoria del defecto estructural de
acuerdo a criterios conocidos como deformacidn (alteracienes producidas por
defecto mecanico), debido a una furia extrinseca particularmente del tipo de
compresion uterina durante el tercer trimestre, en el tercer trimestre, en el que



los tejidos comprometidos no tienen dafio primario o intrinseco dentro de la
estructura o tejido comprometido, o disfuncion (accidentes que ocurren durante
el desarrollo normal del feto, que lleva a la destruccién de una estructura que se
habia formado normalmente). (8,9)

El estudio sistematizado en la wvaloracion ultrasonogrifico del feto
anatémicamente debe incluir: El exdmen de los ventriculos, €! exdmen de la
caja toracica y visualizacién de rifiones y vejiga, el examen de las
extramedidades, del cordén umbilical y la placenta asi como el sitio de
insercién, y el voliimen del liquido amniético. (4)

De las malformaciones congénitas que se pueden detectar hasta un 55% dentro
de las primeras 24 semanas de gestacién, y entre ellas las que mas se detectan
son del sistema nervioso central (88.3%), en este caso el diagnéstico mds
certero se establece a partir de la semana 14 de gestacién, como es en la
anéncefalia y la craneoraquisquisis. Del tracto urinarios (84.8%) y en menor
pproporcion del corazén y grandes vasos (38.8%), la deteccion de cstas
malformaciones modifican el momento y la forma de resolucién del embarazo,
o incluso la valoracién y seguimiento de dicha malformacion. Del total de
malformaciones detectables, se ha reportado un 8.8% como letales y un 37%
COIMO 5everas.

En algunos paises incluso se utiliza el examen ultrasonografico via
transvaginal en el primer trimestre en la llamada “sonoembriologia”, con una
sensibilidad reportada de mas de 60% de malformaciones, la cual se
incrementa si se suma un seguimiento durante el segundo trimestre a un 80%.
8.9

El conocimiento basico del desarrollo del sistema nervioso central, es esencial
para poder comprender las malformaciones congénitas del encéfalo y la medula
espinal, que se observan en la practica radiologica

Clinica actual.

A partir del embrién bilaminar se forma la placa neural, esta se invagina y se
produce los pliegues neutrales, que a su vez, estos se juntan en la linea media
para formar el tubo neural, el cual se cierra como si fuera una cremallera,
comenzando por la region del encéfalo posterior. El tubo se contrae y se pliega,
formando tres vesiculas, que posteriormente derivan en cinco y son:

Prosencefalo: Telencefalo  (futuros hemisferios)
Diencefalo (talamo, hipotalamo)

Mesencefalo: Mesencefalo  (techo, encefalo medio)

Rombencefalo: Metencefale  (protuberancia, cerebelo)

Mielencefalo  (bulbe raquideo)
Cualquier alteracion en alguno de estos pasos, puede conllevar a una
malformacion congénita, (8,3)




PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

Es el ultrasonido una herramienta 1til e imprescindible para la deteccion de
malformaciones congénitas del sistema nervioso central.

JUSTIFICACION

El presente estudio surge ante la necesidad de la deteccion de malformaciones
congénitas de! SNC, mediante el uso del ultrasonido, €l cudl es no invésivo, de
facil acceso y costo bajo.

HIPOTESIS

El examen ultrasonogrifico durante el centrol prenatal permite la identificacion
de malformaciones congénitas del SNC, favoreciendo la implementacién de
conductas adecuadas de manejo, como es planear la interrupcién del embarazo,
cuando la malformacién no sea compatible con la vida extrauterina, o sea
compatible con la vida, planear su via mds adecuada de atencidn y/o el
abordaje quirirgico para extraccién del producto.

DISENO

Se trata de un estudio transversal retrospectivo, realizado en la unidad 112, en
servicio de ultrasonido ginéco-obstetrico, dependientemente del servicio de
Ginéco-Obstetricia del Hospital General de México OD.
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OBJETIVOS

. DETERMINAR DE ACUERDO A LA ETAPA DEL DESARROLLO
FETAL. LAS MALFORMACIONES DEL SISTEMA NERVIOSO
CENTRAL

. CLASIFICACION DE LAS MALFORMACIONES CONGENITAS DEL
SNC, LA CUAL SE BASA DE ACUERDO AL ORIGEN DEL DEFECTO
DURANTE EL DESARROLLO FETAL (DE VAN DER KNAAP, VALK
BOYER).

EL EXAMEN SISTEMATIZADO EN LA VALORACION
ULTRASONOGRAFICA DEL FETO, EN LA IDENTIFICACION DE
MALFORMACIONES CONGENITAS DEL SISTEMA NERVISO
CENTRAL.

DETERMINAR EL NUMERO DE MALFORMACIONES DEL
SISTEMA NERVIOSO CENTRAL, DETECTADOS POR ULTRASONIDO
PRENATAL, EN EL SERVICIO DE ULTRASONOGRAFIA DE LA
UNIDAD 112 , DEL HOSPITAL GENERAL DE MEXICO OD, EN EL
PERIODO COMPRENDIDO DE 1998 A 2000.

CORRELACION DE LOS DATOS OBTENIDOS POR
ULTRASONOGR.AFIA Y LOS ENCONTRADOS AL NACIMIENTO, DE
LAS MALFORMACIONES DETECTADAS DEL SISTEMA NERVIOSO
CENTRAL.

. REPORTE DE LOS CASOS REGISTRADOS DE MALFORMACIONES
CONGENITAS DE ENERO A DICIEMBRE DE 1999, DE LA DIERCCION
GENERAL DE SALUD REPRODUCTIVA §8.




DETERMINAR DE ACUERDO A LA ETAPA DEL DESARROLLO
FETAL, LAS MALFORMACIONES DEL SISTEMA NERVIOSO
CENTRAL.

En los seres humanos, la formacion del sistema nervioso central (SNC), es un
proceso continue e inmensamente complicado, con repetidos ciclos de
desarrollo, modulacién, remodelacion medificacion y meodulacién, que
comienza al principio de la vida fetal.

En sus primeros estadios, el embrién humano esta formado bisicamente por un
sencillo disco bilaminar, hacia la segunda semana aparece la placa neural en la
cara dorsal del disco, como un 4rea de proliferacién ectodérmica focal, a los 18
idas, la placa neural se invagina y forma un surco neural, a continuacién las
partes laterales de este, aumentan de grosor y proliferan, formando unas
elevaciones pares, denominadas pliegues neutrales. Los bordes de estos
pliegues se repliegan en sentido medial uno hacia el otro, y establecen contacto
entre si y cerrarse el surco neural, lo que forma el tubo neural, los dos tercios
proximales del tubo neural se engrasan para formar el futuro encéfalo, mientras
que el tercio caudal representa la futura medula espinal. (2,3)

El cierre del tubo neural se inicia en la regién posterior del encéfalo en forma
de “cremallera” hacia ambos extremos del embrion, las células epiteliales
ciliadas que tapizan el tubo neural comienzan a segregar un liguido acuoso que
distiende la cavidad encefélica, mientras que el extremo cefalica ensanchado
se contrac para formar vesiculas cerebrales primarias. (Se piensa que la falta
de aposicion del tubo neural, junto con una presién del liquido inadecuada
para ensanchar y formar los ventriculos de una manera correcta, que es lo
que produce la malformacién de Chiari II). (3)

Después del cierre del neuroporo rostral, se forman 3 expansiones huecas y
ocupadas por liquido: el encéfalo anterior (prosencéfalo), el encéfalo medio
(mesencéfalo), y el encéfalo posterior (rombencéfalo). El encéfalo posterior sé
continuo en direccién caudal por un cilindro en forma de tubo con una estrecha
luz central, la futura medula espinal, la constriccidon y plegamiento
subsiguientes del extremo céfalico del tubo neural forman el teléncefalo
(futuros hemisferios cerebrales), el diéncefalo (tidlamo e hipotilamo), el
meséncefalo (techo, encéfalo medio), el metencefalo (protuberancia, cerebelo)
y el mieléncefalo (bulbo raquideo). Tres curvaturas principales, la
mesencefélica, la ponian y la cervical, dividen el encéfalo en desarrollo, en
cerebro, cerebelo y medula espinal. (Los trastornos surgidos durante este
procese de diferenciacion de las vesiculas cerebrales dan por resultado
todo el espectro de las holoproséncefalias, mientras gue [as anomalias del
crecimiento y el desarrollo de los hemisferios cerebelosos dan lugar a
varias formas de disgénesia cerebelosa y pprobablemente, también a las
malformaciones de Dandy-Walker. El vermis cerebeloso se forma por la
fusién en la linea media de los primordios hemisfericos, empezando en la
parte superior y continuando hacia abajo, por eso, cuando el vermis es



hipoplasico, como en las malformaciones de Dandy-Walker, solamente
estan presentes sus l6lules superiores). (3,2)

Inmediatamente después del cierre del tubo neural, ¢l éctodermo superficial de
cada lado se separa el éctodermo neural subyacente, para cerrarse después
sobre ¢l, esta separacién del tejido ectodérmico y el neural es extremadamente
importante, también recibe el nombre de disyuncién, las dos porciones del
éctodermo superficial se fusionan entonces para establecer la integridad del
éctodermo superficial (futura piel). Las meninges, arcos neurales y musculos
paraespinales futuros se forman a partir del mesénquima que emigra en
direccion dorsal entre el tubo neural y la piel. La separacién prematura y la
falta de disyuncién dan por resultado graves anomalias: Si la disyuncién del
éctodermo neural y ciitaneo se produce demasiado pronto, el mesénquima
adyacente puede penetrar en el surco neural, lo que da por resultade
lipomas de la médula espinal y participardn en la formacién de
lipomielomeningoceles. El fallo de una disyuncién mds focal dan lugar a
una comunicacién persistente entre los derivados del éctodermo y del tubo
neural, que estan tapizados por epitelio, por ejemplo una fistula dérmica y
un firea de disyuncién mdis amplia da lugar a un tubo neural abierto, que
se continua dorsalmente con el éctodermo cutdneo, ¢s decir, ocasiona un
mielocéle o un mielomeningocéle. (3}

La formacion y la maduracién del neocortex éncefalico es un proceso
complejo,ordenado,que implica proliferacién, diferenciacidn y migracion
neuronal, los hemisferios cerebrales aparecen primero en forma de
evaginaciones o diverticulos bilaterales del tcléncefalo, a los 35 dias
aproximadamente de la gestacion, a medida que se expanden estas vesiculas
cerebrales se desarrollan en sus paredes las capas celulares para formar la
matriz germinal de la que procederdn las neuronal y las células de la glia, los
engrosamientos alrededor del tercer ventriculo, formarin el diéncefalo, es
decir, el tdlamo y el hipotalamo. La formacién de la corteza embrionaria
comienza con la produccidn de precursores neuronales y gliales en las zonas
germinales que bordean los ventriculos laterales y el tercero. La matriz
germinal se forma hacia la séptima semana ¢ involuciona hacia la semana 28 a
30, aunque persiste en grupos focales de células hasta la 36 a 39. En la matriz
germinal se forman céiulas que se diferencian y emigran perifericamente a lo
largo de las células gliales radiales especializadas que se extienden por todo el
espesor del hemisferios, desde la superficie ventricular hasta la piamadre, Con
excepcién de la capa mds extemna, las neuronas emigran de la matriz germinal
a la corteza, segin una secuencia “adentro afuera”; las que van a formar la capa
cortical més profunda la capa 6, emigran en primer lugar, seguidas de las capas
5,4,3 y al final la 2, este proceso de emigracién y estratificacién se produce
entre la semana 6 a 7 v las 24 a 26, momento en que se completa el cortex de 6
capas. Una agresién cerebral durante la migracién neuronal puede dar
lugar a anomalias que van desde la lisencéfalia (cerebro liso), hasta las
esquizoéncefalia (cerebro héndide), la polimicrogiria y las heterotdpias
laminar o focal. (3)



Al desamrollarse la corteza cerebral, las fibras comisurales conectan las areas
correspondientes de cada hemisferio con las del otro, se desarrollan entre las
semanas 8 y 17 aproximadamente, al mismo que otras estructuras cerebrales
basicas, Las fibras comisurales mds imporiantes se cruzan en la ldmina
terminal o extremo rostral del éncefalo anterior, el cuerpo calloso es la mayor
de las comunicaciones interhemisfericas, que conecta 4reas neocorticales El
cuerpo calloso se forma de adelante hacia atrés, excepto el rostro, que lo hace
en ltimo lugar. Una agresién al éncefalo en desarrollo puede dar lugar a
ur agenesia completa o parcial, en este iltimo, el esplenio y el rostro
siempre estan afectados. (3)

El éncefalo medio (meséncefalo), es el que menos cambios experimenta en
comparacidn al resto del cerebro en desarrollo, el conducto neural se estrecha y
se convierte en el acueducto cerebral. Los neurcblastos de la placa alar del
éncefalo medio forman el techo del meséncefalo y los coliculos o tuberculos
cuadrigeminos, los de la placa basal forman el tegmento meséncefalico.

El encefalo posterior (rombéncefalo) se compone de un segmento rostral, el
meténcefale, y ofro caudal el mieléncefalo, el primero da lugar a la
protuberancia y el segundo al bulbo raquideo.

La médula espinal y la columna vertebral se forman mediante un proceso
complejo de tunelizacién y diferenciacion retrograda, se forma una masa de
células caudales que después se cévitan. Si estas no se forman o se diferencian
en forma anormal, se produce agenesia del sacro y sindromes de regresién
caudal o aparecen teratomas o lipomas de la columna vertebral. Y Ja
diferenciacién retrograda anormal da lugar a espectro de medula trabada o
anclada, que va desde un simple cono de posicion inferior a un filum grueso o
un filum graso con lipoma. (3,2)



CLASIFICACION DE LAS MALFORMACIONES CONGENITAS DEL
SISTEMA NERVIOSO CENTRAL.
Las malformaciones congénitas del éncefalo, columna y medula espinal son
numerosas; se han descrito mas de 2000 malformaciones cerebrales congénitas
diferentes. Un tercio de todas las anomatias embriologicas pprincipales afectan
al sistema nervioso central, mas det 75% de los fetos muertos tienen
malformaciones cerebrales. (3,2)
Se han creado varios sistemas diferentes para agrupar y clasificar por
categorias estas malformaciones. Sin émbargo la clasificacion de Van Der
Knaap y Valk, es muy adecuada, ya que dividen las malformaciones de
acuerdo a los principales estadios del desarrollo del éncefalo himano, de esta
forma las anomalias congénitas especificas del sistema nervioso central que
pueden ser reconocidas a menudo en los estudios de diagnéstico por
neurpimagen estan relacionados con los momentos neurcembrioldgicos
especificos. (3,12)

CLASIFICACION DE LAS MALFORMACIONES CONGENITAS DEL
SNC. (12)

ALTERACION APARICION
INDUCCION DORSAL

. Anencefalia 4* semana

. Encefalocele/Iniencefalia 4" semana

. Espina bifida/ M. Chiari II 4" semana

. Regresién caudal 4" a 7* semana
INDUCCION VENTRAL

. Holoprosencefalia 5"a 6" semana
. Malfoermacién Dandy-Walker 7 alQ”
semana

PROLIFERACION,DIFERENCIACION NEURONAL

. Microcefalia 2°a 4° mes

. Macrocefalia 2°a 4° mes

. Malformaciones vasculares, tumores 2°a 3° mes
MIGRACION

. Agenesia del cuerpo calloso 3er a5° mes
LESIONES ADQUIRIDAS

. Porencefalia 3era 4" mes

. Estenosis acueductal

INCLASIFICADAS




EL EXAMEN SISTEMATIZADO EN LA VALORACION
ULTRASONOGRAFICA DEL FETO, EN LA IDENTIFICACION DE
MALFORMACIONES CONGENITAS DEL SISTEMA NERVIOSO
CENTRAL

El desarrollo de equipos de tiempo real de mayor resolucién y la mejoria de
las técnicas, asi como el mayor conocimiento de la morfologia fetal han hecho
que la deteccién de malformaciones fetales se convierta en un problema
estimulante y un reto para el médico radidlogo. (4)

Lo primero es contra con una instrumentacion adecuada, como son, un equipo
de tiempo real de alta resolucién con sondas sectoriales o lineales, de apertura
amplia y zona focal variable, y que los equipos tengan la capacidad para
magnificar la imagen sin pérdida de la resolucion.(4,10)

Lo segundo es el abordaje sistematico del examen del feto, el cual consiste en
tres partes:

a). examinar las estructuras extralterinas , la pared del Gtero, la placenta y el
cordén umbilical, el liquido amniotico su contenido y volumen, el nimero de
fetos y su posicién.

b). Estudio del feto, que incluyen el craneo, las estructuras intracraneales,
columna vertebral,torax y abdomen su contenido, cara, cuello, genitales y las
extremidades.

c). Para el estudio obstetrico se completa con la toma de medicién fetal,
actualmente los equipos cuentan con diferentes tablas de medicion ,con ajuste
automatico de la edad pestacional. (10)

MALFORMACIONES CONGENITAS DEL SNC QUE PUEDEN SER
DETECTADAS POR USG Y DE ACUERDO CON CLASIFICACION
EMBRIOLOGICA (12)

ERRORES DE LA INDUCCION DORSAL

Los errores de induccién y desarrollo de la placa y el canal neural causan
defectos de cierre:

Acrania o ausencia de la béveda craneal. La anencefalia se produce
aproximadamente en 1 de cada 1000 nacimientos y se caracteriza por ausencia
de boveda craneal hemisferios cerebrales y estructuras diencefalicas, v su
sustitucién por una masa neurovascular amorfa y plana,que parece estructuras
cerebrales sin cobertura osea (exencefalia). Las estructuras cerebrales sin
cobertura dsea (exencefalia). Las estructuras faciales y las orbitas y las orbitas
estan presentes, son frecuentes las anomalias medulares y otras extra -snc. En
ciertos casos, la disrafia afecta la cabeza vy la medula en su totalidad (craneo-
raquisquisis). L a evolucion de la anencefalia invariablemente es fatal, por lo



que se ofrece interrumpir el embarazo a cualquier edad gestacional. Se ha
sugerido que el diagnostico puede hacerse ya a las 10 semanas y media, la
dteccion antes de las 14 semanas dificulta el diagnéstico, porque la masa
amorfa puede disimular cerebro. Se sugiere que la exencefalia es un estadio
precoz de la anencefalia y se postula que se destruye a lo largo del embarazo
asumiendo el aspecto aplanado caracteristico de la anencefalia, existe
subclasificaciones para esta ultima que solo tienen interes academicopero son
igual de letales. Aunque la anencefalia incrementa el riesgo el riego de
malformaciones del cietre del tubo neural en los embarazos subsiguientes. Los
encefaloceles son hemiaciones de las estructuras intracraneales a través de un
defecto craneal, pueden contener soélo meninges ¥y ler. La mayoria se producen
en la linea media de las regiones occipitales (75%) o frontal (13%), y algunos
parietales (12%). Ecograficamente un encefalocele, se observa como una masa
quistica en la superficie craneal, frecuentemente en la linea media, El tejido
cercbral contenido o un defecto oseo visible confirma el diagnostico, pero
puede resultar dificil detectarlos, el diagnéstico cerebral incluye al higroma
quistico, hemangioma, quiste de la fisura branquial
y edema del cuero cabelludo (2)

Espina bifida, se clasifica en abierta o cerrada segin este ¢ no cubierta por la
piel. Las lesiones abiertas se diagnéstican en forma frecuente de forma prenatal
y representan el 80% de los casos de espina bifida, y estas en un gran
porcentaje presentan elevaciones de la alfa feto proteina sérica materna (afp-
sm=)y con frecuencia se evidencian alteraciones intracraneales. Por el
contrariolas lesiones cerradas incluso las de gran tamafio, no hay alteraciones
intracraneales y los niveles de afp- sm son normales. Las alteraciones de la
cabeza caracteristicas de la espina bifida abierta, son: La ventriculomegalia, el
signo del limdn (impronta o irregularidad bifrontal), signo de la banana (M-
Chiari II), ausencia de la cisterna magna y DBP y medidades corporales
pequefios para la edad gestacional.

ERRORES DE LA INDUCCION VENTRAL

Ocurren en el extremo rostral del embrion y provocan anormalidades
cerebrales que afectan al desarrollo facial.

Holoprosencefalia. Es un ciimulo de malformaciones cerebrales causadas por la
divisién o diverticulacién incompleta del cerebro anterior primitivo en dos
hemisferios cerebrales, asociado comunmente con alteraciones de la linea
media facial,se produce uno de cada 5.000 a 16.000 nacidos vivos, la
incidencia total es de uno cada 250, pués muchos fetos afectados resultan en
aborto. Aunque la deformidad presenta un especiro caracteristico, se dividen en
tres grupos: Alobar (ausencia de los dos lébulos hemisfericos), Semilobar
(formacién parcial de los 16bulos) v Lobar (dos hemisferios presentes). La
variedad alobar es la mds grave, no existe separacidn cercbral entre ambos
hemisferios sino tnica capa de tejide neural con un tnico ventriculo, no existe
hoz o cisura interhemisferica; se produce la fusidn tdlamica y la ausencia del
cuerpo calloso. Las variedades Semilobar y lobar muestran mayor grado de



diferenciacién, pues la formacién semilobar presenta divisién parcial en
hemisferios y la forma Lobar posee divisi{on completa, Las anomalias d¢ la
linea media facial aparecen en el 80% de los casos incluyendo sl hipotelorisme,
fisura maxialr mediaciclopia ( un Unico ojo con proboscide supraorbitario,
etmocefalia (hipotelorismo con probocide y cebocefalia ( hipotelorismo y nariz
con una unica fosa nasal), Las anormalidades extracranealestambién son
frecuentes, especialmente si la cara es anormal. Muchos casos esporadicos,
pero el 50% posee alteraciones cromosonicas, especialmente la trisomia 13, El
pppprondstico es malo, y los tipos alobar y semilobar méas grave cursan con
retraso intelectual profundo y suelen morir al poco tiempo del nacimiento. E)
diagnéstico diferencial incluye la hidrocefalia grave, y la hidrancefalia. Si el
diagnéstico se realiza en forma precoz, se sugiere interrumpir el embarazo, y s
es de forma tardia, se procura un tratamiento conservador y realizarse un
cariotipo débido a la aita incidencia de aneuplodia. (2,10,11)

Malformacién de Dandy-Walker (MDW). Se caractetiza por la presencia de un
quiste en la fosa posterior y un defecto en el vermis cerebeloso a través del cudl
se comunica el quiste en el cuarto ventriculo. Los ventriculos laterales estan
agrandados en grado variable intraitero, pero pueden ser normales y sélo
aumentar posterior al nacimiento

La variante Dandy-Walker (VDW).- es mas frecuente que el sindrome
completo, presenta menor agenesia vermiana, un quiste de menor tamafio y
minimo o ningin agrandamiento ventricular. Son frecuentes las anomalias
asociadas, como la agenesia del cuerpo calloso, las alteraciones de la migracién
neuronal, los lipomas cerebrales, las cardiopitias congenitas, las
genitourinarias y la polidactilia. Inicialmente se pensaba que se debia a un
defecto de la permeabilizacién de los agujeros de magandie y luschka,
actualmente se cree que corresponde a una alteracion mas generalizada del
desarrollo del techo del cuarto ventriculo. Su etiologia es multifactorial y esta
asociado a sindromes genéticos y no genéticos. Es frecuente la muerte fetal y ¢
retraso intelectual; lo primero depende habitualmente a anomalias extra- SNC,
asociadas (2,11) -

El quiste aracndideo de la fosa posterior. Es una coleccion (nica de LCR
situada dentro de las dos capas de la membrana aracndidea, que no comunica
con los ventriculos ni con los espacios subaracndideos, no se asocia con
malformaciones congénitas, se produce esporddicammente. El cerebelo y el
cerebro se encuentran comprimidos, pero son normales, la compresion puede
causar hidrocefalia obstructiva.,, puede confundirse con el quiste de Dandy-
Walker, incluso posterior al parto, el tratamiento es rotura del quiste o la
realizacién de una derivacién , debido a que son lesiones bénignas , pueden
lesionar al cerebro de forma secundaria por hidrocefalia o hemorragia. (2)
Megacisterna magna. Es el aumento de la cisterna magna mayor de los 10mm,
el vermis permanece intacto, puede ser un hallazgo normal, pero algunos nifios
pueden cursar con hidrocefalia o retraso del desarrollo asociados a
anormalidades  supratentoriales, también se pueden presentar las
cromosopatias, como la 18.



PROLIFERACION,DIFERENCIACION Y DESTRUCCION
NEURONAL.

La hidranencefalia. Esta rara malformacién congénita muestra la casi total
ausencia de cerebro pero con la béveda craneal y las meninges intactas. Es cl
grado mas severo de porencefalia o destruccién cerebral, se cree que la causa
més frecuente es la oclusién de las arterias car6tidas supraclineoideas, sin
embargo puede deberse a otras etidlogias como las infecciones, ¢l prondstico
es fatal y la muerte puede producirse posterior al parto. Se caracteriza por la
presencia de liquidoe que rodea los ganglios basales y el tronco del éncefalo,
ausencia variable de hemisferios cerebrales, meninges intactas y la hoz
variablemente incompieta, puede no desarrollarse hasta el embarazo tardio. Es
importante diferenciarla de la hidrocefalia severa, dado que esta Gltima, puede
ser tratada con éxito, con una derivacion, no asi para la hidranencefalia. El
diagnéstico diferencial incluye la hidrocefalia severa, la holeprosencefalia
alobar,el higroma subdural congénito masivo, y la encefalopatia post-andxica e
infecciosa.

Esquicencefalia o Esquizoencefalia. Es una rara entidad caracterizada por
fisuras abigarradas o defectos simétricos en el cercbro parietal o temporal que
se extienden desde los ventriculos hasta la superficie cortical, el aspecto es
como si el cerebro estuviéra dividide, en dos porciones, anterior y posterior,
por dichas lesiones bilaterales, simétricas, de aspecto porencefalico. La
etidlogia es desconocida, algunos consideran que consiste en un proceso
. .destructivo causado por lesiones vasculares, similar a la hiderancefalia, la otra
teoria es que existe un error mas profundo en la migracién neuronal, es
frecuente retraso del desarrollo.

Lisencefalia. Cerebro liso, que carece de surcos ni circonvoluciones, a medida
que las neuronas migran desde la matriz germinal periventricular hacia la
superficie cortical, va engrosando la corteza que se pliega para acomodar el
tejido progresivamente creciente, formando asi los surcos y las
circonvoluciones, al presentarse una alteracién en este paso, la superficie queda
aplanada y lisa (lisencefalia o agiria) o desamrolla circunvoluciones anchas y
planas (paquigiria) Los nifios con esta malformacién tienen graves
malformaciones funcionales, se establece el diagnéstico hasta el tercer
trimestre, depende de la demostracién de los surcos anormales, que sdlo
comienzan a desarrollarse a partir de la semana 28, se observa
ventriculomegalia, con pobre desarrollo de los surcos, la cisura de silvio muy
abierta y posiblemente el cuerpo calloso anormal.

Microcefalia. Consiste en una cabeza desproporcionadamente pequefia respecto
a la edad gestacional y el tamafio del cuerpo, el diagnéstico preciso es dificil,
pero clinicamente, una circunferencia cefalica 2-3 desviaciones estandar,
menor que la media para su edad y sexo, se asocia con retraso mental, cuanto
menor es la circunferencia de la cabeza, menor el nivel intelectual. El tamafio
pequefio de la cabeza debido a las alteraciones craneales, por ejemplo la



crancosinostosis, generalmente no se incluye en este apartado, la inteligencia
esta respetada, en cambio la microcefalia tiene miltiples causas.

Macrocefalia o Megaloencefalia. Verdadera, con cerebro agrandado, es muy
rara, otras causas: La ventriculomegalia, la infiltraciébn cerebral o las
enfermedades por deposito y los tumores, en la megaloencefalia veradera, la
inteligencia puede ser normal o minimamente inferior a fo normal, por lo
regular es necesario el parto por cesérea.

MIGRACION

Agenesia del cuerpo calloso (ACC). Es la mayor comisura neural que conecta
los dos hemisferios cerebrales, la ausencia puede ser completa o parcial del
desarrollo o adquirida, puede ser una alteracién aislada con poca o ninguna
repercusién funcional, pero con frecuencia se presenta con alteraciones del
SNC en un 85% . Se completa alas 20 semanas, las alteraciones del desarrollo
interrumpen la formacion de las porciones mas posteriores, pero lesiones aun
mas tardias pueden causar la atrofia secundaria de las porciones centrales
previamente desarrolladas, pueden encontrarse anomalias asociadas casi de
cada una de las estructuras del SNC, frecuentemente las displasias de las
circonvoluciones, heterotopias, (células de la sustancia gris cortical, en
localizaciones anormales), e hipoplasias, incluyendo la del vermis cerebeloso
(malformacién de Dandy-Walker). Las alteraciones extra-SNC,
frecuentemente asociadas afectan la cara, las extremidades y el sistema genito-
urinario.

Esta alta incidencia de malformaciones asociadas sugieren que la agenesia del
cuerpo calloso, forma parte de una alteracién mds amplia , el pronéstico se
relaciona con las anomalias asociadas. El diagnéstico precoz es dificil. En la
ecografia , generalmente se observa el cavum septi pellucidi a las 17 semanas,
esta estructura se asocia al desarrollo del cuerpo calloso, por lo que cuando el
cavum no esta presente a las 17-20 semanas, se sospecha la existencia de ACC.
Se sugiere la interrupcion del embarazo en esta circunstancia.

Se observa por USG:
- Aumento desproporcionado d¢ las astas occipitales (colpocefalia)
. Desplazaminto lateral de las paredes medial y lateral de los ventriculos
. Configuracién angular de los ventriculos con afilamiento de los extremos
anteriores.
. Ausencia del cavum septi pellucidi

En el tercer trimestre, demasiados surcos perpendiculares a la cisura
interhemisferica.
Una vez sospechado el diagnéstico el doppler color se utiliza para demostrar el
trayecto irregular de las arterias cingular y pericallosa.
En ocasidnes los fetos con anomalias del CC, desarrollan un lipoma préximo a
la linea media, cercano a la zéna que corresponderia al extremo anterior del
cuerpo calloso.



DETERMINAR EL NUMERO DE MALFORMACIONES DEL
SISTEMA NERVIOSO CENTRAL, DTECTADAS POR US
PRENATAL, EN EL SERVICIO DE USG DE LA UNIDAD 112, DEL
HOSPITAL GENERAL DE MEXICO OD.

Se atendieron 12.000 pacientes de primera vez, de las cuales 7.200 fueron
estudios obstétricos, en las sin importar la edad géstacional, y 4.800 estudios
ginecolégicos.

En el 9% de los estudios obstétricos, esto es, 648 casos, se identificaron datos
enrelacién a alguna malformacién congénita , v el 47 % a malformaciones del
SNC, en un total de 301 casos.

Agrupandose de la siguiente manera:

Anencefalia 167 casos 55.48%
Acrania 2 casos 0.66%
Sx. A. Chiari II 48 casos 15.9%
Holoprosencefalia 8 casos 2.66%
C. Dandy-Walker 13 casos 4.32%
Disrrafias 40 casos 13.29%
Disgenesia del CC. 4 casos 1.33%
Encefalocele 4 casos 1.33%
Estenosis del acueducto 14 casos 4.65%
Quiste del plexo corcides 1 caso 0.33%
Totales 301 100.%

Los casos anotados anteriormente, fueron diagnésticados en ¢l servicio de
ultrasonografia ginéco-obstetrica, solo se registraron los de primera vez, los
subsecuentes no, para no incrementar las cifras, que nos daran falsos-
positivos.

Como se ha podido observar la malformacién que mas se presenta dentro de
este apartado, es la anencefalia, el sindrome de A. Chiari I, y las Disrrafias.



CORRELACION DE LOS DATOS OBTENIDOS POR US Y LOS
ENCONTRADOS AL NACIMIENTO, DE LAS MALFORMACIONES
CONGENITAS DEL SNC.

De los casos detectados por ultrasdnido del sérvicio de Ginecd-obstetricia, de
la Unidad 112, del HGM OD, Para poder corroborarlos se recabaron datos de
los expediéntes clinicos y los que se obtuvierén por los registros de patologia,
Sin émbargo se debe mencionar que un porcentaje aproximado del 30% de los
casos, no fue posible corroborarlos, porque las pacientes no continuarén con su
tratamiento en esta unidad hospitalaria. Por lo que al final las cifras iniciales
disminuyerdn, pero e} porcentaje no sufrié variaciones importantes.

CASOS CORROBORADOS:

Anencefalia 114 casos 4 9.14%
Acrania 2 casos 0.86%
Sx. Chiari I1 40 casos 17.24%
Holoprosencefalia 8§ casos 3.45%

C. Dandy-Walker 13 casos 5.60%
Disrrafias 32 casos 13.79%
Disgenesia del C.C: 4 casos 1.72%
Encefalocele 4 casos 172%
Estenosis del acueducto 14 casos 6.03%
Quiste del plexo coroide 1 caso 0.43%
Totales 232 100%

Pudimos corroborar los diagnosticos que se elaborardn por ultrasénido lo que
nos reporta su alta sensibilidad, como herramienta de ayuda para la deteccién
de las malformaciones congénitas, sin émbargo con el porcentaje de pacientes
que no se atendieron en la unidad, nos deja un margen considerable, ademas
que casi todas las detecciones se hicierdn en estadios avanzados.



CRITERIOS DE INCLUSION

. Pacientes embarazadas sin importar la edad gestacional, atendidas en el
servicio de Ginéco-Obstetricia de la Unidad 112, con deteccién de
malformaciones congenitas del SNC.

. Resolucién o manejo de embarazo de estas pacientes en esta Unidad.

CRITERIOS DE EXCLUSION

- Pacientes que no rednan las caracteristicas anteriores.
. Todes los embarazos normales.

. Pacientes con deteccion de malformaciones congénitas que no se encuentran
dentro del apartado de malformaciones del SNC.

. Productos que no presentaron malformacién al nacimiento, detectada por US.

CRITERIOS DE ELIMINACION

. Pacientes a las que se les detecto malformacion congénita del SNC, pero que
decidierén no continuar su manejo en esta Unidad Hospitalaria.

ANALISIS ESTADISTICO

Se realizo estadistica descriptiva de las variables estudiadas y comparativa con

los datos obtenidos por los registros clinicos y del servicio de patologia ,asi
como la comparacion con los registros anual de 1999 por la Secretaria de
Salud, reportadas en el pais.



MATERIAL Y METODOS

Se incluyerén todas pacientes embarazadas, que fueron referidas al servicio de
US ginéco-obstetrico, con sospecha de alguna malformacidén congénita,
determinada clinicamente, o por antecedentes previos, todas las pacientes
acudieron con su solicitud de estudio, otorgado por el médico tratante

Se procedié a realizar examen ultrasonografico, con la paciente en dectbito
supino, aplicacién de ge! y se realizaron varios cortes axiales,coronales y
sagitales para la valoracién del producto en forrna sistemétizada,cuando se
identifico alguna malformaci6n , se realizo interpretacién escrita, a cargo del
médico raditlogo.

ASPECTOS ETICOS Y DE BIOSEGURIDAD

Siempre se mantuvo la confiancilidad de los hallazgos detectados, en el caso de
deteccion de malformaciones congénitas del SNC, no compatibles con la vida
extrauterina, son revisadas por un comite interdisciplinatio, para llevar a cabo
la interrupcidn del embarazo.

Existen dos mecanismos por los cuales los ultrasonidos pueden producir
efectos biologicos, el primero es el calor, que produce la absorcién de la
energia del ultrasénido,sin émbargo este efecto puede despreciarsetotalmente
ya que el calor que se genera un ultrasdnido,se disipa rapidamente por
conveccién. Conduccion, y radiacion, sin que 'se aprecie un aumento de la
temperatura de forma significativa.

El segundo mecanismo, se conoce como cavitacién y se utiliza para describir
los efectos sobre las burbujas o cavidades con gas ¢ liquido, que se caracteriza
por un aumento de temperatura y presion en dicha cavidad, sin émbargo ain en
la actualidad no se conocen datos de riesgo en la produccién de efectos
biolégicos por el empleo de ultrasonidos al paciente o al producto
respectivamente.



MATERIAL Y METODOS

Se incluyerén todas pacientes embarazadas, que fueron referidas al servicio de
US ginéco-obstetrico, con sespecha de alguna maiformacion congénita,
determinada clinicamente, o por antecedentes previos, todas las pacientes
acudieron con su solicitud de estudio, otorgado por el médico tratante

Se procedié a realizar examen ultrasonografico, con la paciente en decibito
supino, aplicacién de gel y se realizaron varios cortes axiales,coronales y
sagitales para la valoracién del producto en forma sistemétizada,cuando se
identifico alguna malformacién , se realizo interpretacién escrita, a cargo del
médico radidlogo.

ASPECTOS ETICOS Y DE BIOSEGURIDAD

Siempre se mantuvo la confiancilidad de los hallazgos detectados, en el caso de
deteccion de malformaciones congénitas del SNC, no compatibles con la vida
extrauterina, son revisadas por un comite interdisciplinario, para llevar a cabo
la interrupcién del embarazo.

Existen dos mecanismos por los cuales los ultrasonidos pueden producit
efectos bioldgicos, el primero es el calor, que produce la absorcion de la
energia del ultrasénido,sin émbargo este efecto puede despreciarsetotalmente
ya que el calor que se genera un ultrasénido,se disipa ripidamente por
conveccion. Conduccidn, y radiacidn, sin que se aprecie un aumento de ia
temperatura de forma significativa.

El segundo mecanismo, se conoce como cavitacién y se utiliza para describir
los efectos sobre las burbujas o cavidades con gas o liguido, que se caracteriza
por un aumento de temperatura y presion en dicha cavidad, sin émbargo aiin en
la actualidad no se conocen datos de riesgo en la produccién de efectos
biolégicos por el empleo de ultrasonidos al paciente o al producto
respectivamente.



RECURSOS DISPONIBLES
. Personal Médico Radidlogo

. Equipo de ultrasoénido de tiempo real, Tosbee, Toshiba y sonda convexa de
3.75 MHz.

. Camara para papel térmico

. Papel térmico

RESULTADOS

De marzo de 1998 a agosto del 2000, se captaron un total de 12.000 pacientes
de primera vez referidas del servicio de Ginéco-Obstetricia con sospecha de
malformaciones congénitas,7.200 fueron estudios obstétricos y en ¢l 9% de
estos se identificaron malformaciones congénitas, de los cuales 301 casos de
malformaciones del SNC, (ver anexo 1), posterior ala investigacién para
corroborar los datos, en los expedientes clinicos y registros de patologia, se
observo que hub6 una perdida de casos de aproximadamente 30%, por las
pacientes que decidieron no continuar con su manejo en esta Unidad, asi que
las cifras disminuyeron a 232casos (ver anexo 2)

Y de acuerdo a las cifras reportadas en el pais en 1999 por la Secretaria de
Satud (13), observamos una gran similitud, con los hallazgos obtenidos en
nuestro estudio,la anencefalia es una de las malformaciones congénitas mas
frecuentes que se presentan en nuesiro pais (466 cases reportados en 1999)

(13).

De nuesiros resultados observamos, 4 disgenesias del cuerpo-calloso, sin estar
asociados a otras malformaciones, 4 encefaloceles, uno que correspondio aun
Sx. Chiari I, los otros tres, aislados.

14 estenosis del acueductos, todos con hidrocefalia secundaria. 1 s6lo caso de
quiste del plexo coroide.

Y 15 anomalias asociadas en los diferentes casos que reportamos, siendo las
mas frecuentes las gastrointestinales, y las genito-urinarias, en el caso de las
holoprosencefalias todas anomalias de la linea media facial y dos casos con
polidactilia.

Z3TA TESIS NO SALE
DE LA BIBLIOTECA
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CONCLUSIONES

. Como hemos podido corroborar ¢l ultrasonido es una herramienta muy 1til en
la deteccién de malformaciones congénitas del SNC, con una alta sensibilidad,
sin émbargo tuvimos datos de fuga de aproximadamente el 30%, debido a las
pacientes que decidieron no continuar con su majeno en este Hospital.

. Corroboramos que ¢l mayor porcentaje de las malformaciones congénitas,
detectadas, se encuentran en el apartado del SNC, siendo la mas importante en
relacién a la frecuencia la anencefalia, encontramos c¢asos demostrativos de
estas entidades patologicas y en el 3% se encontraron anomalias extra-SNC
asociadas.

. Las cifras obtenidas en el presente estudio, concuerdan a los reportes
nacionales por afio.

. El ultrasonido es un estudio accesible, util, con una alta sensibilidad, y bajo
costo, pero el éxito siempre seran las manos expertas del médico radidlogo.
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MALFORMACIONES CONGENITAS DEL SISTEMA NERVIOSO CENTRAL DETECTADAS POR USG

ENTIDAD PATOLOGICA No. De casos

55.48%

2 0.66%
48 1595%
8 2.66%
13 4.32%
40 13.29%
4 1.33%

4 1.33%
14 4.65%
1 0.33%
301  100.00%
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MALFORMACIONES CONGENITAS DEL SISTEMA NERVIOSO CENTRAL DETECTADAS POR USG

Correlacién USG - al nacimiento

No. De casos Porcentaje
49.14%
2 0.86%

40 17.24%
8 3.45%
13 5.60%
32 13.79%
4 1.72%
4 1.72%
14 6.03%
1 0.43%

232 100.00%
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Fig. 1 Corte sagital mostrando Holoprosencefalia alobar
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Fig. 2 Corte coronal que muestra fusion de los tilamos y cavidad univentricular.
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Fig. 4. Paciente con Holoprosencefalia en quien se encontré una proboscis




Fig.5 Paciente con holoprosencefalia y hendidura facial media

Fig. 6 Encefalocele por USG.
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