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RESUMEN

TITULO: FRECUENCIA DE ATENCION DEL RECIEN NACIDO CON DEFECTOS
DEL _CIERRE DEL TUBO NEURAL EN EL. HOSPITAL INFANTIL DEL ESTADO DE
SONORA.

OBJETIVO: Conocer la frecuencia de atencion del recién nacido con defectos del cierre
del tubo neural que se egresaron del Servicio de Neonatologia del Hospital Infantil del
Estado de Sonora, en el periodo comprendido del 1°. de enero del 2000 al 31 de diciembre
del 2001.

MATERIAL Y METODOS: Se realizé6 un estudio retrospectivo, descriptivo y
observacional, donde se revisaron expedlentes clinicos proporcnonados por el Archivo
Clinico y de Bioestadistica de recién nacidos egresados 'del servicio de Neonatologia,
siendo en total 10 expedientes.

RESULTADOS: De un total de 2140 egresos del Servicio de Neonatologia en el penodo"
comprendido se encontraron 10 recién nacidos con defectos del cierre del tubo neural con ',
una frecuencia de 0.9x1000 nacidos vivos registrados (NVR); la edad materna’ con
promedio de 24 afios; las patologias reportadas en 40%,; las infecciones urinarias.~ El-
nacimiento en 80% en el Servicio de Toco-cirugia y s6lo el 20% foraneo. Se documento 2
que siete RN del sexo femenino, tres masculinos con relacion de 2.3:1; la’ :
nacimiento predomindé la cesarea con seis y sbélo cuatro partos eutdcicos;: con peso"
promedlo de 3184 gr. y edad gestacnonal promedio de 38. 2 semanas por Capurro inueve: de;‘ :

liquido cefalorraquxdeo (cuatro) con colocaciéon de valvula de Pudenz ‘Se.p
50% complicaciones y una mortalidad del 20%. .

CONCLUSIONES: Los DCTN se consideran un proBlema’ de salud pﬁbhcahu& requieren’
mayor vxgllancxa epxdemlologlca, asi. como estudlos en los cuales se: 1dent1t’quen los
factores de riesgo para la presencia de estos : .




INTRODUCCION

Las malfprmacnones congénitas ocupan un lugar preponderante dentro de la patologia
humana; tanto por su relativa frecuencia, como por las repercusiones estéticas,
funcxonaies psicoldgicas y sociales que implican.

Se denomman malformaciones congénitas a los defectos estructurales presentes al

nacimiento. Se conocen desde los arbores de la humanidad, tal como lo demuestran

grabados y figurillas, mudos testigos de pasadas civilizaciones, encontrados en

diferentes partes del mundo.

Alrededor ae, una de cada 50 RNV y una de cada nuev

malformamon congenlta algunas de tipo letal; entrellas que destaca Ia anencefalla (15)

Los defectos del tubo neura!l se desarrollan durante Ia tercera y cuarta semana post—
concepcionalers,‘lo que da lugar a malformaciones con diferentes grados de severidad
y pronostico; én la mayoria de los casos, en la mayoria de los casos, estos ultimas
conducen a invalidez o a la muerte en los primeros dias de vida. Los defectos del

cierre del tubo neural mas frecuentes reportados en la literatura son la espina bifida,

v




la anencefalia y el mielomeningocele, en cuya etiologia se han detectado deficiencias
de nutricionales, déficit de acido félico, antecedentes maternos de diabetes y de
infertilidad, alteraciones genéticas y, por ultimo, ex.po'sicic')n a farmacos.

La disminucion de las enfermedades infecciosas en la infancia ha ocasionado que las
malformaciones congénitas ocupen cada dia un lugar mas importante como causa de
enfermedad y muerte en la infancia en la mayoria de los paises desarrollados y en

.

algunos en desarrollo.

Entre las principales malformaciones, por su frecuencia e impact as familias que

potenci:allm'énté: "Vtyeratégenos a través de distintos mecanismos, i como s;)‘n las
alteraciones en la diferenciacién celular y en la migracion celular, la muerte celular
excesiva 0, en la comunicacién intercelular y /o alteraciones del metabolismo. El
mayor logro en la investigacion sobre los factores que intervienen en los defectos del
cierre del tubo neural es ta demostracion de su prevencion a través del suplemento de

acido folico y multivitaminicos en la etapa peri-concepcional. o)
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La sospecha de que las exposiciones ambientales causan malformaciones congénitas
es tra‘l,k<::|u'e se les ha propuesto como eventos centinelas para detectar peligros
ambientales y ocupacionales, sin que haya demostrado hasta el momento |a utilidad y
la etiologia de los mismos; sobre todo debido a dificuitades en los métodos de estudio
en poblaciones humanas. Destacan las dificultades en: 1) La definicion de la medida
de frecuencia para hacer comparaciones espacio-temporales; b) La clasificacion y
heterogeneidad de las malformaciones; ¢) La consideracion de los factores
relacionados con la madre, el padre y el producto de manera conjunta; y d) La
evaluacion de las exposiciones ambientales.q)

HISTORIA.- E! nacimiento de un nifio malformado siempre ha causado. consternamon

pero la explicacién que a este fenédmeno se le ha dado ha variado en las dlferentes )

épocas, de acuerdo a los conceptos magico-religiosos o ﬁloséﬁcos,pre
en algunas culturas, un nifio malformado era considerado comq un's;

debia vivir:" por lo tanto, ser destruido; mientras en otras, por el

delf'cado'fy ido a'o‘ En algunas religiones se consideraba como’ fruto el pecado y

por lo Vtanto castigo. dlvmo, mientras que en otras, presagio de futuros acontecnmlentos

o productos de desavenencna entre los dioses o de guerras cosmncas

El ongen de las malformaciones congénitas fué durante muchos S|g|os una mezcla de

pensamlentos teologicos y fantasiosos. Hipécrates, postuld que eran ocasnonadas por

el trauma materno y por la estrechez de la pelvis; mientras que Anstoteles consndero

L
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que se debia a la presidon pélvica excesiva. Harvey, refirid que las anomalias
estructurales del embrion representan la detencion o modificaciéon de la evolucion
histolégica normal; Mendel, descubrid factores hereditarios y Greg observo
enfermedades como rubéola que producian malformaciones congénitas.

Los primeros esfuerzos por abordar el problema fueron los estudios de Murphy en
1936. La Metropolitan Atlanta Congenital Malformacion Program, inicid en 1967 para
identificar las principales malformaciones congénitas, S;JS caracteristicas y posibles
factores asociados; se implementaron registros de malformaciones en varios paises
del mundo. En México se establecio en1978 el Registro y Vigilancia Epidemiolégica de
las Malformaciones Congénitas Externas (RYVEMCE); que es un registro de indole
hospitalaria que cubre cerca de 3.5% de los nacimientos producidos en México. La

informacion sobre los defectos del cierre del tubo neural en América Latina es escasa.

En genwé;ra’lk; .los  objetivos fundameﬁtv'ale'”idé esto égistroé son tres: 1) conocer la
frecﬁe'»rji‘cv':_:ia con que se presentan blas' diferentes" malformééiones congénitas; 2)
identificar factores de posibles variaciones regionales, étnicas o ambas asi como
factores de riesgo relacionados con la etiologia y prevencién de los mismos; 3) contar
con un sistema de vigilancia epidemiologica agil y confiable, que permita detectar las

variaciones en frecuencias al nacimiento de determinadas malformaciones congénitas,

en particular aumento significativo de las mismas o de epidemias, para investigar las




causas de estas variaciones y detectar lo antes posible nuevos teratdogenos
introducidos recientemente al ambiente.

No se dispone de registros de defectos congénitos basados en la poblaciéon, pero
existe un registro hospitalario, denominado Estudio Colaborativo Latinoamericano de
Malformaciones Congénitas (ECLAMC), que comenzd en 1967. Este registro abarca
hospitales distribuidos por todos los paises sudamericanos y forma parte del Centro
Internacional sobre Sistermas de Vigilancia de los Deféctos Congénitos. El registro
cubre 215,000 nacimientos anuales, cifra inferior al 1% de los nacimientos producidos
en la region.

HORIZONTES EMBRIONARIOS.- Streeter, fué quién introdujo el término horizontes
del desarroilo, para describir el desarrollo ontogénico y relatar los pasos sucesivos en

la organizacion anatomo-funcional de un nuevo individuo:a partir del 6vulo fecundado

fecundacion y ésta es posible con.

se libera:a la mitad del cicl

La organogénesis abarca desde fines de la tercera semana hasta principios de la

novena; estas pocas é'emanas son la etapa critica, la mas labil en la que diversos

]




teratbgenos pueden alterar la normogénesis; en virtud de que los centros
organizadores mantienen un metabolismo especifico y activo que es reflejo de ia
actividad génica; la codificacion puede ser facilmente alterada y el desarroilo normal
desviado hacia la teratogénesis o desarrollo anormal.
DIFERENCIACION.- Es la aparicion de caracteristicas intrinsecas e irreversiblies
entre géneros de células que divergen de una de otra; son células hijas que proceden
de una célula parental o madre. La diferencia entre las c;élulas descendientes de una
comin se refieren a tres criterios: estructural, quimico y funcional.
1) Quimio-diferenciacion: caracterizada por cambios quimicos en la celula, los
cuales pueden evidenciarse por técnicas bioquimicas, inmunoldgicas

“histolégicas o de biologia molecular.

2). Histo-diferenciacion: se refiere a que las celulas adquieren una forma

a y al agruparse constituyen tejidos.
3) Auxanodiferenciacion: implica crecimiento ulterior con el desarrollo de érganos

y sistemas:




ORGANOGENESIS.- En el desarrollo de érganos y sistemas se presentan
sucesivamente varios centros organizadores, que se numeran por orden de aparicion
como de primer, segundo, tercer orden, etcétera; que si actiian en el tiempo y sitio que
les corresponden, se tendra la formacion de una estructura normal (normogénesis); en
cambio, si son inhibidos o abolidos alterandose su orden temporal o su accion
mductora se ejerce en una direccion distinta o cambia el sitio de su orden espacial, la
respuesta organizadora falla originando teratogénesis. Los postulados anteriores se
basan enk estudios experimentales y se tienen evidencias en el desarrollo del ojo,
sist‘ekrn_a‘ ‘nervioso, miembros pectorales y pélvicos; asi como en el gemelismo
mdhovular.

Por. ‘ejérrn‘plo, siy se consideran los fendmenos principales del desarrollo del encéfalo

humano en seis etapas cronologicas, como Volpe las divide:

1) Induccién dorsal; de.tres a cuatro semana de gestacion .

2) Induccion ventra -cinco a seis semanas de gestacion.

3) ProllferaClo dos a cuatro meses de gestacion
4) res a seis meses de gestacion
5) Organiza c’>’n,fde’ seis meses de gestacion al afio 0 afos de vida extrauterina.

6) Miélini ac 6n, desde el nacimiento, a afos después de él.

-, e k)
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Se pueden comprobar algunas malformaciones que se producen en cada etapa,
siempre y cuando se conozcan las estructuras normales que se forman durante cada
periodo; a continuacion se describen algunas de ellas:

Induccion dorsal (neuralizacion); cuyos fenémenos principales son notocorda
cordamesodermo=placa neural=tubo neural, cresta neural-duramadre, esqueleto axial,
revestimiento dérmico.

Trastorno: craneo-raquisquisis completa, anencefalia, mielosquisis, mielomeningocele,
encefalocele y estados disraficos ocultos, entre otros.

Induccion ventral; entre los acontecimientos principales se encuentran:

a) Mesodermo precordial = cara y pros-encéfalo.

b) Desdoblamiento del pros-encéfalo: vesiculas opticas, bulbos y cintillas olfatorias
por pares.

c) Telencéfalo = hemisferios cerebrales, ventriculos laterales, ganglios basales.

d) Diencéfalo = talamo, hipotalamo.

Trastorno: Holopros-encefalias, malformaciones faciotelencefalicas

Proliferacion: acontecimientos mayores: zonas ventriculares y subventriculares=
neuroblastos y posteriormente, glioblastos.

Trastornos: microcefalia verdadera.

Migracion: fendmenos principales:

a) Cerebro: 1) radiales = células de Purkinje, niucleos dentados, 2) tangenciales:
células granulosas externas = internas.
Trastornos: esquiencefalia, lisencefalia, paquigiria, polimicrogiria, heterotopias,

neuronales, agenesia del cuerpo calloso.




Organizacion; fendomenos principales:

1) Alineacion, orientacion y disposicion en capas de neuronas corticales.

2) Arborizacion axonicas y dendriticas.

3) Contactos sinapticos funcionales.

4) Proliferacion y diferenciacion de la neuroglia.
Trastornos: retardo mental con o sin convulsiones y otros concomitantes como la
rubéola congénita.
Mielinizacion: fendomeno principal: oligodendroglia = vainds de mielina.

Trastornos: leucodistrofias y otros trastornos concomitantes como . rubéola,

desnutricién, etcétera.




NOMENCLATURA.- A mediados del siglo XIX, nacio la teratologia como ciencia que
frata acerca de las monstruosidades; en la década de ios setentas, se acuid el
termino Dismorfologia para referirse a |a ciencia que estudia las malformaciones
congeénitas.

En un intento por unificar la terminologia, SNT propuso en el Simposio sobre
Malformaciones Congénitas, realizadas en la Ciudad de México en marzo de 1979;
un nuevo sistema de nomenclatura y clasificacion .para los problemas de la
morfogénesis, mismo que fué unanimemente aceptada. Smith, considerd tres
grandes categorias que pueden interrelacionarse: malformacion, deformidad vy
disrupcidn.

Esta nomenclatura implica que los términos malformacién y  deformacion usados

indistintamente hasta la fecha, no son sinénimos. Asi"mismo,‘implica la desaparicion

de término anomalia, que se encuentra en algunos textos

Dismorfologico: [0 que se desvia de su morfogénesis o désarr5|(5 normal
Malformacioén: defecto morfologico resultante de un proé‘:e’so‘ in"tr'in‘sicamente anormal,
e incluye tanto el proceso anormal como sus resultados. k
Disrupcion: Cualquier defecto morfoldégico resultante de un rompimiento de una
“interferencia” con un proceso de desarrollo que en su origen era normal.

Deformacion: Cualquier forma o posicion anormal de una parte del cuerpo causada

por fuerzas mecanicas no disruptivas. Las fuerzas pueden ser extrinsecas al feto.

—
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Displasia: es la organizacion anormal de células en tejidos y su resultado morfologico:
la consecuencia de un proceso dishistogenético

Secuencia: defectos multiples que derivan de un simple defecto estructural o factor
mecanico, conocido o presunto.

Sindrome: Anomalias multiples consideradas como fisiopatolégicamente relacionadas
y que no representan una secuencia.

Asociacion: es la ocurrencia no al azar en uno o mas i'ndividuos de varios defectos
morfoldgicos que no pueden identificarse como secuencia o sindrome. Se refiere a la
ocurrencia estadistica de manifestaciones, no a sus relaciones patogénicas o
causales. k 7

Defecto de campo: Es el resultado de un desarrollo distorsionado (no disruptivo) de
un campo morfogenético o parte de él. k ‘ |
Teratéogeno: Es un agente que es capaz de alterar el desa_rrollo embriolégico éin
modificar los genes. i .
Mutageno: Es un agente que también altera el desarrollo embriolégﬁi:cro, péro
secundarios a los cambios en el ADN; existiendo agentes que tienen arhbos 'k efectds

de mutagenicidad y teratogenicidad.

B3I COH
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EPIDEMIOLOGIA.- Se considera que los defectos del cierre del tubo neural tienen
una de las tasa de incidencia mas elevada de todas las malformaciones congénitas.
La frecuencia de estos defectos varia geografica y étnicamente, asi como en las
diferencias en los aspectos metodoldgicos de definicion y deteccion de los defectos
congénitos. En abortos espontaneos, la incidencia de DCTN varia de 0.8x 1000 a 2.13
x1000. Mutchinick y Col. gy En relacion a recién nacidos vivos (RNV) y recién nacidos
muertos (RCM) reportan de 1.98x1000 nacidos vivos registrados, 6 35.1x10, 000; o

sea, una mcudenma de anencefaha de 0.39x1000 NVR. Otros estudlos reahzados en

nuestro pals reponan cnfras de 1.21 a 2.94x1000NVR. Durango. To

”‘9“, y Coahuila

reportan Ia prevalenc:a mas alta de 5 2 a 5.4 x1000 NVR. (7) :

En Mexnco sngue snendov‘dlf s tlmar con precision la frecue CTN; a pesar

de que los: registros:han mejorado de manera snstematlca ~aun no se tiene cobertura

128y 75 por>cada 10,000 nacidos vivos reglstrados respectivamente, mientras que

para ciudades en comparacion: Puebla, con prevalencia de 37.9, ocupd el primer

lugar; le siguieron Tlaxcala y Querétaro con 4.3 y 14.2, respectivamente por cada

10,000 nacidos vivos registrado




Actuaimente, se cuenta con registros completos de las malformaciones que llevan a la
muerte, ésﬁe no es el caso para las malformaciones que son compatibles con la vida y
menos evidentes que las anteriores.

La incidencia de DCTN en el Hospital Infantil del Estado de Sonora es de 1.66 x 1000
NVR. g5

En general, los DCTN son esporadicos; rara vez consecuencia de anormalidades
crc‘::mos'ém;gcas;ok de rasgos familiares. Sin embargo, el peligro de un segundo
embaf%o ':Vc{u"'iejigeivea afectado por la aparicidon de dichos defectos es mas elevado
que éli:i"ieskrgybl'poblacional o de primera aparicion. Los calculos en cuanto al peligro de
reabéricféh oécilan entre 3 y 5%, segun el nivel de riesgo de la poblacién de que se
trate.

CLASIFICACION Y HETEROGENEIDAD.- Como ya se ha mencionado, ios DCTN
incluyen la anencefalia, la espina bifida y el encefalocele. Algunos autores han trata
estas entidades como un grupo homogéneo; sin embargo, desde hace tiempo otros
autores han llamado la atencidn sobre la heterogeneidad de estos defectos. Estas

patologias son anatémicamente distihtas y también podrian tener etiologia distinta.




ANENCEFALIA: Se caracteriza por la ausencia de craneo asociada con hemisferios
cerebrales que son rudimentarios; es una malformacion letal. El dafio responsable de
dicho defecto se cree que aparece después del desarrolio de la cresta neural (al 16vo.
dia) pero antes del cierre de! neuroporo anterior (24vo. al 26vo. dia). Entre el 75 y
80% nacen muertos y el resto fallecen después de unas horas 6 de pocos dias de
nacer. La etiologia es desconocida; sin embargo, se asocia a una predisposicion

familiar por estimulos inespecificos en las que actuan factores genéticos, infecciosos y

quimicos para su formacion. Un elevado namero de ellos son pretérmino y se asocian

a‘polkihidramnios” iendo mas frecuentes en el sexo femenino 2:1. Dentro de las

e reportan en un 30%, la mitad de las cuales son defectos

meduiafes, siendo:| as"ffe,cﬁuente la espina bifida que se da en un 27% de los

casos:
Hidronefrosis en un IG%; |;éb‘if0v:lépdﬁh0i|‘0°/o; onfalocele 6% y anomalias cardiacas en

un 4%.

ESPINA BIFIDA: Es un defecto de la linea media que afecta la columna vertebral y
cuya consecuencia es_que.lo deféCtoé del canal espinal queden expuestos sin ningun

tipo de cobertura. Clasicamente la espina bifida se clasifica en ocuita, siendo un

defecto pequefio cubi X piél, y espina bifida abierta, defecto cubierto por una




meningocele; y si cuenta con liquido cefaloraquideo y tejido nervioso se denomina

mielomeningocele. La afeccion es primordialmente a nivel lumbo-sacro de Ia cOIUmna

vertebral en mas del 63% de los casos. Los defectos de la porcion ventra e lé
columna son extremadamente raros. Se asocia frecuentemente con hldrocefalla
(Arnold-Chiari Tipo II); asi como holoprosencefalia, agenesia del cuerpo calloso y la
polimicrogiria. Las deformidades de las extremidades pueden consistir en pié zambo,
luxacion congénita de cadera. .

HIDROCEFALIA: Es un trastorno de etiologia heterogénea, que tiene como
consecuencia el desarrollo de un incremento andmalo de liquido cefalorraqundeo en

los espacios ventncular y subaracnoideo del cerebro. El riesgo de recidiva es del 2%

después de tene" un hijo afectado; si su etiologia se conoce, es facil efectuar una
estimacién,"p el nesgo El riesgo aproximado de estenosis del acueducto ligada
Xies del 25%. Los signos mas importantes en la patogenia de la
hidrbééfalla usa y el lugar de la obstruccion. La cantidad de liquido producido
y""dexabsorcmn del mismo también son factores determinantes

dela gravedad de Ia dllatamon‘ ventncu!ar

C ”""g"q FOJ ]
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ETIOLOGIA.- El embrion se encuentra inmerso en tres ambientes concéntricos y
potencialmente modificables, los cuales también ejercen su influencia durante la
morfogénesis: macro ambiente, micro ambiente y matro ambiente. El primero esta
constituido por el universo, donde se desenvuelve la madre y el feto; el segundo lo
forman las condiciones imperantes en el Utero gestante y el tercero depende de las
caracteristicas maternas. Los tres estan estrechamente interelacionados, es por esto
que la mayoria de las malformaciones congénitas représentan interacciones sutiles
entre la herencia y el ambiente; es decir se debe a un efecto multifactorial (suma de
efegtos genéticos y epigenéticos) que ocurre durante el desarrollo embrionario, y por

tanto representa un reto para el médico y tanto en su aspecto clinico como en los de

investigacion y prevencion.

16




Las causas de malformaciones congénitas son muy diversas y variables; sin embargo,

se pueden reunir tres grandes grupos:

1.- GENETICAS.-

Herencia monogénica: Desde los conocidos experimentos de Mendel, en la segunda

mitad del siglo XIX; se tenia el concepto de que la transicion de un caracter de una

generacion a otra se producia a través de una unidad, a la que conocemos con el

nombre de gen. Este gen ocupa un lugar especifico-locus en la secuencia de ia

cadena de ADN, cuya estructura molecular fué aclarada por Watson y Crick.

En la especie humana, la constitucion de la célula huevo o cigoto diploide, se produce
por la fusion de dos gametos haploides; es decir que cada una aporta un juego
completo de genes que encuentran su hologo en el juego completo de genes del
gameto del otro padre. Los pares de genes (uno materno y otro paterno) ocupah
lugares equivalentes (locus homdlogos). Estos genes codifican un mismo caracte; pi)_;
ejemplo: la cadena beta de la hemoglobina son iguales, pero en general no idéntico‘s’r:'
Esta variabilidad se denomina alelismo. Por lo tanto, dos genes alelos ocupan’ un
mismo locus en dos cromosomas homdalogos.

Esta variacion alélica en el genotipo (carga genética del individuo) puede no producir
cambios en el fenotipo (expresion del genotipo), y por tanto, pasar inadvertido. Otras
veces puede ocasionar cambios en el fenotipo que no signifiguen una enfermedad,
como por ejemplo recibir en el locus del grupo sanguineo ABO del gen A de la madre
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y el gen B del padre. En otras oportunidades estas variaciones alélicas representan
una enfermedad o malformacion.

Herencia cromosdmica: La deteccion de una patologia que no seguia las leyes de
Mendel, la posibilidad de estudiar mediante técnicas citolégicas, Ios cromosomas
mitoticos en cultivo de tejidos humanos y la demostracion de que los mecanismos
presentes en otros organismos podian encontrarse en los humanos, abri¢ en la
segunda mitad del siglo XX un nuevo campo. La citggenéti;:a.

Estas técnicas brindaron la posibilidad de detectar anomalias cromosémicas
numeéricas (trisomias, monosomias) o modificaciones groseras del tamafio o lés :

formas de los cromosomas (traslocaciones, deleciones, anillos). Los cuadros clasicos, -

como Sindromes de Down, Patau, Edwars, y grito del gato, son reconocidos V

especialista; ya sea por su frecuencia, que permite “aprender a verloé;'
persistente aparicion de signos cardinales que orientan al diag.nc')stico;yf En;"
de los casos, por tratarse de desbalances cromosémicos que involucran >71J‘7r:|a‘:gra>n
cantidad de material, se producen malformaciones severas. Como guia general,
podriamos decir que sospechamos una anomalia cromosomica en un recién nacido
de bajo peso para la edad gestacional cuando ello se asocia a severas anomalias
externas e internas: retardo del crecimiento intrauterino con microcefalia y cardiopatia,

anomalias del desarrolio de cara y craneo y anomalias de miembros, dificultades para
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la adaptacién a la vida extrauterina, la falta de crecimiento con baja talla inicial o falta

de desarrollo pondo-estatural.

Cuando se estudia la frecuencia de las alteraciones cromosomicas, se calcula que el

90% de las anomalias cromosomicas en el momento de la concepcion dan IUgaf a
abortos, ya sea reconocidos o aun el periodo de pre-implantacion.

Herencia poligénica o multifactorial: Gran parte de las malformaciones congénitas
son consideradas de etiologia multifactorial; representan ’el resultado de interacciones
complejas entre un numero variable de genes menores y factores ambientales,
usualmente desconocidos. Dichos genes, cuya accion y numero son de dificil
identificacion; se denominan en términos generales como predisposicion genética
(poligenia). Este modo particular de herencia se ha denominado multifactorial y no
sigue los patrones basicos de las leyes mendelianas. Sin embargo, es evidente la

existencia de un espectro casi continuo en la variabilidad clinica para gran parte de

estas malformaciones. Algunos ejemplos de estas comprenden labio con paladar

hendido o sin el, microtia, microsomia hemifacial, fisuras faciales raras, defectos del’

tubo neural, luxacion congénita de cadera, defectos del tracto urinario, y otros.
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2.- AMBIENTALES.-

Todos los agentes ambientales capaces de desviar el desarrolio hacia ia anormalidad,

son considerados teratogenos; en algunos casos su accion sera muy directa y clara

como el uso de ia talidomida y en cambio, en otros su acciéon sera sutil como la

repercusion de los factores socioecondmicos. Sin embargo, mucho se ha avanzado en

el conocimiento del tiempo critico en que un agente fisico, quimico o biologico puede

ser el causante de teratogénesis; incluso en Ia litera{ura se han establecido los

lamados “principios de teratogénesis y tiempo critico de toxicidad” para un buen

namero de agentes quimicos que la madre gestante puede ingerir en un momento

dado.

Radiaciones ionizantes: su importancia radica en que pueden producir “mqtaciqnes
de novo” o mutaciones frescas; tanto en las células germinales de ambds progenltores
como en las embrionarias del producto en gestacion, manifestandose su acmon én‘el
producto o de manera mas sutil, y tardia en generaciones posterioreé, ‘cor:‘no
sindromes cromosomicos o enfermedades mendelianas dominantes y ligadas al X.
Los efectos por la radiacion observados son: 1) inhibe la mitosis, reduciendo el indice
mitdtico. 2) tiene accion mutagénica por su capacidad de producir aberraciones
cromosomicas visibles, o bien a nivel génico y 3) su accion teratogénica se ejerce por
la mayor radio-sensibilidad de las células embrionarias y el alto indice mitdtico en los

esbozos embrionarios.
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Factores infecciosos: Hace 45 afios, Gregg demostro la accion teratogénica de la
rubéola materna. Se ha probado que la exposicidon intrauterina a citomegalovirus,
herpes simple, toxoplasmosis y sifilis, es disruptiva. Se informo de otras infecciones
en las que el cuadro no es tan claro o las anomalias no son consistentes, asociadas a
listeria, varicela, coxsackie, parotiditis, encefalitis equina, hepatitis A y B e influenza.

Hipertermia: El reconocimiento de la hipertermia como factor disruptivo en la especie
humana, es relativamente reciente. Las dificultades es q.ue implica separar la accion
teratogénica del agente productor de la hipertermia y la misma, podrian inducir a
aceptar una asociacién espuria. La apariciéon de anomalias en fetos expuestos a un

exceso de calor por bafos saunas contribuyé a esclarecer este punto. El aumento de

la temperatura corporal produce disminucion de crecimiento cerebral, ocasionando

microcefalia irreversible y severa. Afecta ademas todos los tejivdorsp}o' e
se considera toxico para células en division; por consiguient
labio alveolo-palatina, anomalias en el desarrollo de los mier

desarrollo y migracién neural microftalmia.

Enfermedades maternas: La enfermedad materna como factor dIS’ upt [} 'id_o“

extensamente estudiada y en la actualidad se puede considerar que en este ubro Ia

asociacidon diabética materna-malformacion es la mas consistente. Se calcula que el
riesgo es 2-3 veces mayor en hijo de madre diabética insulina-dependiente. Esta
comprobado que el periodo mas sensible a la hiperglucemia es el de ia organogénesis
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precoz, por lo que deben extremarse las medidas preventivas en el periodo
concepcional.

Anticonvulsivantes: a partir de 1968, se liama la atencion sobre la utilizacion de
difenilhidantoina con o sin fenobarbital en la embarazada y su posible accion sobre el
feto. Actualmente, se reconoce ei cuadro fenotipico correspondiente, que incluye
retardo del crecimiento pre y postnatal, fontanela amplia con aumento de la distancia
intercantal interna, nariz corta, puente nasal amplio deprimido, paladar hendido,
hipoplasia ungtieal, cardiopatia, criptorquidea, entre otros.

Anticoagulantes: los pacientes que requieren anticoagulacion la que se realiza con

derivados warfarinicos, pueden tener partos prematuros y en los fetos se observan

alteraciones craneofaciales y Oseas caracteristicas; ademas .de hipoplasia nasal,

retardo en el crecimiento, cardiopatia congéni’ta'." ‘
Antagonistas del acido félico: la amingjgit : vo"t;r'os antagonistas

del acido folico, son potentes cntotoxucos y ocas:onan cuadros severos de retardo

crecimiento intrauterino, mlcrognatla anomahas de ‘miembros -y defectos del: tubo
neural. ‘ ‘
Prostaglandinas: la utilizacién de éstas, en la interrupcion de embarazos abre una
interrogante sobre su posible accidn teratogénica en los seres humanos; ya que

dichos efectos se ha demostrado en animales de Iaboratorio, encontrandose
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hidrocefalia, pié equino varo y una alteracion de los dedos de las manos y pies con
hipoplasia y falta de desarrollo de las uias.

FACTORES DE RIESGO PARA DCTN.- Entre los factores que se han estudiado,
aunque no concluyentes, se encuentran los genéticos y ambientales. Se ha notificado
una mayor incidencia de los DTN y pérdida fetal entre sujetos homocigoticos para
distintos alelos del complejo mayor de histocompatibilidad. Por otra parte, se han
descrito pocas alteraciones cromosoémicas y genes al;tosémicos recesivos en los
progiuctos malformados; aunque los informes mas recientes apuntan hacia una
i'ntéraqcinén entre mutaciones relacionadas con el metabolismo del acido folico y la
déﬁciencia de los mismos en la dieta. Por otra parte, también se ha estudiado el

efecto de algunos medicamentos como los salicilatos, las drogas antineoplasicas y los

anticonvpl'siya'ntes. Sin embargo, las asociaciones han sido débiles, excepto para el

an encontrado 'cvi‘er_tqs
acido tricléfbf_énoxiacético. k
Desde hace algin tiempo se le
deficiencias de zinc, folatos‘y
vinculan con suplemépgoéf

reduccion del riesgo de rec
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Los fibroblastos de fetos con DCTN, presentan con mayor frecuencia, una mutacion

genetlca relac:onada con termo-labilidad de la enzima 5,10 metilentetrahidrofolato
reductasa (MTHFR) sobre todo en espina bifida. También se ha reportado mayor
frecuencia de homocigotos padres de estos hijos. La enzima MTHFR cataliza 1a
reduccién del 5,10 metilentetrahidrofolato a 5 metiltetrahidrofolato, precursor de una
cadena de reacciones de mutilacion de sustancias de interés bioldgico en la sintesﬁs
- de DNA. En 1994 Goyette y cols. Aislaron el DNA para N'lTHFR, y Frost y cols’.'(:‘l 995)
“aisla'ron una variacion polimoérfica en la posicion 677 del nucleétido que inv@luc»\fa'el
cari‘nb‘ivo de una base de C a T, resultando en la sustitucion de valina (GTC) pdf:alénina
(GCC) lo "q'ue resulta en una enzima termolabil. Las personas con esta variante
“termolabil de MTHFR tienen una reduccion del 50% en la actividad enzimatico,
elevada hemocisteina sérica, folato sérico bajo y sospecha que tienen mayor riesgo
de padecer enfermedad cardiovascular. Se ha informado que la suplementacion de
folatos puede bajar la hqmpgisteina plasmatica en personas con esta variante

genética.

En estudios epide’ dos’a cabo recientemente, se ha corroborado que el

ser homomgoto para el pollmorf'smo 677C~T del gene de la MTHFR, se asocia con

mcrementos en el rlesgo de DCTN con razon de momios de 7.2 y de 2.7 para

aquéllos que tienen al menos,un alelo 677C-T.
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En la evaluacion de exposiciones ambientales, es necesario: a) tomar en cuenta las
exposiciones maternas y las paternas; b) considerar el periodo critico de exposicion,
esto es, tres meses antes a la concepcion en el caso del padre y un mes alrededor de
la concepcion para la madre; c¢) evaluar cuantitativamente la exposicidon en |la medida
de lo posible, evitando clasificar a los grupos solo como expuestos y no expuestos.
. Por otra parte, es recomendable el empleo de marcadores biologicos de exposicion
‘,si‘emp're‘ due sea posible; asi como, el uso de marcad(;res biolégicos que permitan

"cla‘siﬁcar a la poblaciéon en grupos con distinta susceptibilidad genética.




DIAGNOSTICO PRENATAL.- En la actualidad, los padecimientos genéticos,
congénitos o ambos, son causa importante de muerte fetal y neonatal. Hasta el
momento su tratamiento es limitado, por lo que el mejor método de prevenciones es el
diagnéstico prenatal; es un importante recurso en el asesoramientc genético que
proporciona a ia pareja con alto riesgo la oportunidad de tener hijos no afectados de
manera selectiva. Es importante senalar que la funcién del médico es ofrecer el
diagnoéstico prenatal, y que es siempre la pareja quién decide si se somete o no ai
procedimiento. Asi mismo, en caso de que el producto esté afectado, solo la pareja
debe decidir si contintia o no el embarazo.

La accesibilidad de las pacientes al diagndstico prenatal se vé influida en general, por
diferencias socioculturales, siendo las pacientes con un alto grado de educacion
quiénes acuden a este tipo de atencion; otros factores que influyen en la asequibilidad
del diagnodstico prenatal son caracteristicas del médico due_atiende a la paciente,
como: edad, conocimiento de las indicaciones apropiadas, especialidad, percepcion
de riesgos y la resistencia debida a convicciones morales y religiosas.

Las técnicas de diagnodstico prenatal mas utilizadas en la actualidad, desde las mas
sencillas y de menor riesgo hasta las mas complicadas y de mayor riesgo, se listan a

continuacion:




1) SUERO MATERNO.-

ALFA-FETOPROTEINA: Es una de las principales glucoproteinas producidas

iniciaimente en el saco embrionario, y después, casi exclusivamente en el higado fetal
al término del primer trimestre. Esta alfafetoproteina alcanza en cantidades muy
pequefias, la circulacion sanguinea materna a través de la placenta, directamente
desde el suero fetal y desde el liquido amnidtico a través de las membranas fetales.
Cualquier defecto abierto del tubo neural permite que sé filtren cantidades anormales
altas de alfafetoproteina hacia el liquido amnidtico, lo que se refleja en un aumento en
suero materno. Cabe mencionar que ofras anomalias fetales como onfalocele,
obstruccién del intestino fetal, teratoma, Sindrome de Turner, rinones poliquisticos
presentan una elevacién considerabie de esta glucoproteina.

El momento mas adecuado para la medicion de esta glucoproteina es entre la 14va. y
la I8va. semana de gestacion, aunque se ha centrado como mas idonea entre ia t5va.
6 I6va. semana.

Cuando la alfafetoproteina se encuentra disminuida, sugiere alteraciones
cromosdémicas al igual que embarazo de alto riesgo. Por otro lado, las
cromosomopatias se encuentran relacionadas con disminucidén de estriol no

conjugado y elevacion de gonadotropina coridnica humana. Estas pruebas de tamiz se

pueden ofrecer a la poblacion en general.




ACETILCOLINESTERASA: Enzima de gran interés, ya que representa un método

cuglitativo de gran utilidad en el diagnostico de los defectos neurales, pues su
presencia en liquido amnidtico es demostrativa siempre de un defecto abierto de este
tipo.

2) ULTRASONIDO.-

Es una exploracion basica en la actual asistencia prenatai a toda mujer gestante; pues
es una tecnologia sin ninguna evidencia de efectos inc;eseables para el feto y con
unas posibilidades muy altas de caracterizacion de numerosas malformaciones del
sistema nervioso central. Y hoy en dia, es de aplicaciéon tanto a la gestante de bajo
riesgo mal formativo como imprescindible a la supuesta de alto riesgo.

> Ecografia en primer trimestre: practicada entre la 8va. y |12va. semana dirigida

para la confirmacién de la viabilidad embrionaria y su numero Un completo

estudio anatdmico del embrion y del d|agnost|co numerosas

malformaciones, especialmente las de que se refiere al polo cefalic

‘/

Ecografia segundo trimestre: realizada entre la 18va. y 22va sem: ‘alpdlriy‘ia‘
abdominal. Es fundamental para el diagnostico de los defectbs_} :
Es imprescindible contar con equipos ecograficos de alta reso‘lﬁcyié 'y p‘e:rtsonél
calificado y entrenado para su practica. / ' |

Ecografia del tercer trimestre: Dirigida para compraobar el correcto desarrollo y

v

bienestar fetal.
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Como hemos dicho anteriormente, el diagndstico ecografico de los defectos del tubo
neural puede ser muy precoz, gracias sobre todo al uso generalizado de la sonda
vaginal; los tres defectos basicos (anencefalia, encefalocele y espina bifida), pueden
ser diagnosticados ya en su mayoria en el primer trimestre. Tan sélo un 3-5% siguen
sin ser diagnosticados después de la semana 20.

1. AMNIOCENTESIS .- Es la técnica mas utilizada y procedimiento invasivo de menor
riesgo. Sus indicaciones: a) diagnéstico de prenatal ’citogenético. kb), diagnéstico
prenatal de defectos del tubo neural. C) diagnostico prenatal' de padecimientos
dominantes o recesivos por técnicas de DNA recombinante. d) diagnéstico prenatal de
errores innatos del metabolismo.

2. BIOPSIA DE VELLOSIDADES CORIONICAS

3. CORDOCENTESIS Y FETOSCOPIA.- Son las técnicas de. mayor nesgo Y. solo se

para hacer el

deben utilizar si no se dispone de otro método menos agre5|v

diagnéstico prenatal. Sus principales finalidades son la visu)ail}i)zac:on,de;lrpro u‘cto y la

toma de sangre y biopsia fetales.




TRATAMIENTO.- En la actualidad existen amplias posibilidades terapéuticas para las
enfermedades hereditarias que incluyen manejo farmacoldégico o dietético,
manipulacion metabdlica, modificacion ambiental, administracidon de productos
génicos deficientes, cirugia y rehabilitacion. En el futuro se podra contar también con
terapia génica y cirugia prenatal.

En el caso de las malformaciones, el tratamiento estara encaminado a la
reconstruccion y reparacion; se tratard de evitar las secuelas que pudieran
establecerse mediante procedimientos médicos, quirirgicos y de rehabilitacién tanto
fisica como psicologica; con el fin de lograr la participacién activa en la vida y la
adaptacién social de los pacientes y sus familiares. No se debe olvidar que el
nba‘cimién_t’c_)”,de un nifio malformado trae consigo alteraciones en la dinamica familiar.
‘ Cabe $eﬁélar que en la mayoria de ocasiones, pese a existir malformaciones muy

graves. Por ello, mientras mas tempranos se realice el tratamiento integral, mejor sera

la imagen corporal y por ende, la integracion social.
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PREVENCION.- Las medidas con que se cuenta en la actualidad se encaminan a que
la futura madre se encuentre en las mejores condiciones de salud posible, al momento
de la concepcion y durante todo el embarazo; asi como evitar el contacto con
microorganismos que pueden provocar infecciones trans-placentarias, la exposicion a
radiaciones y al uso inadecuado de farmacos o cualquier otro agente potencialmente
teratogénico, especialmente durante el primer trimestre del embarazo; en otras
palabras es necesario que la pareja esté conciente de una adecuada educacion
reproductiva.

Hay indicios de que la ingesta de &acido félico sintético disminuye las tasas de
presentacién de defectos del tubo neural y que posiblemente también reduzca las
tasas de otros defectos congénitos. Hay distintas estrategias de intervencion a ias que
se puede recurrir para aumentar las concentraciones sanguineas de folatos en la
mujer para asi reducir, en Gltima instancia, las tasas de defectos de tubo neural. La
eleccion de la estrategia dependeréd de la poblacion destinataria y de los recursos

disponibles. La vigilancia y la medicion del efecto de una intervencion constituyen un

elemento importante de cualquier estrategia eficaz.




OBJETIVOS

GENERAL.:
> Conocer la frecuencia de atencion de los recién nacidos con defectos del cierre
del tubo neural, egresados del servicio de Neonatologia del Hospital Infanti! del

Estado de Sonora, en el periodo comprendido del 1°. enero del 2000 al 31 de

diciembre del 2001.

ESPECIFICOS:
> ldentificar los factores maternos, perinatales y neonatales del recién nacido con
defectos del cierre del tubo neural.

> Conocer los factores de riesgo para la presencia de los defectos del cierre del

> Conocer la morbi- mortalidad y complicaciones de los recién nacidos con

defectos del cierre del tubo neural.



MATERIAL Y METODOS.
Se realizé un estudio retrospectivo, descriptivo y observacional, revisandose los
expedientes clinicos de los recién nacidos egresados con diagnéstico de algun
defecto del cierre del tubo neural de!l Servicioc de Neonatologia del Hospital infantil del
Estado de Sonora, en el periodo comprendido del 1° de enero del 2000 al 31 de
diciembre del 20001; los cuales fueron proporcionados por el Servicio de Archivo
Clinico y Bioestadistica. .
De los egresos reportados en ese periodo en total 2140; se seleccionaron aquélios
que presentaron como diagnéstico de egreso algun defecto del cierre del tubo neural;
siendo en total 10 casos.
Las variables maternas estudiadas fueron: edad, lugar de origen, ocupaciéon

escolaridad, - estado civil, paridad, control' prenatal, patologia gestacional y croénico

degenerativas, asi como toxicomania

egreso y causa de la defuncion.
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RESULTADOS

En el periodo de estudio se registraron 11,013 recién nacidos vivos (RNV) en el HIES,
asi como 2140 egresos del Servicio de Neonatologia; de los cuales 10 (0.46%)
tuyieron algun tipo de defecto del cierre del tubo neural (DCTN); ocho provenientes del
Se;vicio de Toco-Cirugia y dos transferidos al Hospital. Lo anterior, representa una
incidencia de 0.9 R/N con DCTN por cada 1000 RNV 6 el 0.08% 0 un caso por cada
214 egresos de Neonatologia.

En relacion a las variables maternas se documento: la edad de la madre con amplitud
de 18 a 31 afos con una media de 24 afios y una moda de 21; mostrandose los

resultados en la figura siguiente:
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Grafica No.1.

MUESTRA LA EDAD MATERNA DE 10 RN CON DCT.




La ocupacion en el 100% de ellas fué en labores del hogar. El grado de escolaridad

fué de nivel basico en el total de las madres. El lugar de origen se muestra en el

cuadro 1.

Guadalajara

LUGAR DE ORIGEN NUMERO DE CASOS

Hermosillo 3
Aconchi 2
Agua Prieta 1
Nogales 1,
Guaymas 1

1

1

Oaxaca

Cuadro 1:

LUGAR DE ORIGEN MATERNO DE 10 RN CON DCTN.
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El estado civil: casadas: cinco; unioén libre: cuatro y soltera: una. Como se muestra en

la siguiente grafica.

ESTADO CiviL

5-
a5
4 -
3.5
NUMERO _ 3T [ CASADA
DE CASOs “ 3L OJUNION LIBRE
1.5 |E SOLTERA
0.5 1=
O_

1
ESTADO CIViIL

Figura 2:

ESTADO CIVIL DE LAS MADRES DE 10 RN CON DCTN.




La paridad de las madres varié de dos hasta cuatro gestaciones, con una media de 2;

lo anterior se muestra en la grafica siguiente.

No. Casos

T

I It It v
No. de Gestas

Gréafica No. 3

NUMERO DE GESTA DE LAS MADRES DE RN CON DCTN.




El control prenatal se llevdo a cabo en nueve de ellas; de las cuales, promedio tres
consultas, considerandose no adecuado.

Se documento en cuatro de las madres antecedentes de infecciones genitourinarias
durante la gestacion.

Entre las variables neonatales y perinatales tenemos que ocho nacieron en el HIES y
dos fueron transferidos de las Ciudades de Nogales y Agua Prieta, _idghytn"o qel mismo

estado. .

La terminacion del embarazo fué por ceséarea en seis y por via vaginal en cuatro.
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Se documentd que siete fueron femeninos y soélo tres masculinos con una relacion de
2.3:1

Unr soloca;o de recién nacido, sufrid de asfixia perinatal severa, parciaimente
recu‘peradé"y que requirio de maniobras de reanimacién e intubacion endotraqueal.

El pg#o con un rango de 2210 gr. Hasta 3790 gr. con una media de 3184 gr. Todos se
maﬁiuvieron con peso adecuado para la edad gestacional. Se consideraron de
térrrvl‘iho a nueve y so6lo un pretérmino; el rango para la ed.ad gestacional fué de 34.5 a

40.4 semanas con una media de 38.2 semanas de edad gestacional; valorada por el

meétodo de Capurro.

IR v . » el ?
El tipo de defecto del cierre del tubo neural se muestra en el cuadro 2. r g
oo 4
; SEXO i TOTAL
TIPO DE DCTN M o F . NUM. %%
Hidrocefalia Lo 1 ! 2 ! 3 30
Mieclomeningocele con 1 1 2 20
Hidrocefalia C !
Mecningocele 2 2 20
Mielomeningocele Lo 1 1 10
Poroencefalia ' 1 ' 1 10
Mielomeningocele con ’ 1 : 1 10
Hidroanencefalia i
; P :
% TOTAL 2 P40 g ' 10 ! 100%
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El tratamiento consistio en medidas generales: alimentacion, soluciones parenterales,
nutricion parenteral, oxigeno suplementario, antimicrobianos. Tres pacientes
requirieron de ventilacion mecanica asistida con rangos de dos hasta cinco dias y
promedio de cuatro 4 dias; esto, en los pacientes complicados y en un prematuro. Con
enfermedad de membrana hialina.

A siete pacientes se les realizd algun tipo de tratamiento quirdrgico; siendo que los
procedimientos: cinco plastias de mielomeningocele; cu:;ltro derivaciones ventriculo -
peritoneales de liquido cefalorraquideo con colocaciéon de Valvula de Pudenz.

Se documentaron cinco pacientes que presentaron algun tipo de complicacién, las
cuales fueron predominantemente infecciosas, como: sepsis (dos), meningitis (dos) y

enterocolitis necrotizante (una). Grafica
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COMPLICACIONES

SEPSIS
OENTEROCOLITIS
B MENINGITIS

Grafica No. 5.

COMPLICACIONES EN CINCO RN CON DCTN.




Dos pacientes presentaron malformaciones congénitas asociadas: uno con piE Both y
otro con piE equino varo bilateral.

La estancia hospitalaria, con un rango de UNO hasta 26 dias; con una media de 11
dias, mediana de 6.5 dias. El motivo de egreso en siete de ellos fué por mejoria; uno
por transferencia a otra unidad médica y dos por defuncién.

El diagndstico de las defunciones y la causa se muestra en el cuadro.

SEMANAS DE EDAD|DIAGNOSTICO NUMERO DE | CAUSA DE LA DEFUNCION

GESTACIONAL CASOS

RN TERMINO Hidrocefalia severa 1 Sepsis/ichoque séptico.

RN PRETERMINO Mielomeningocele 1 Chogque cardiogénico.
con hidrocefalia )

Cuadro No. 3.

DIAGNOSTICO Y CAUSA DE LA DEFUNCION EN DOS RECIEN NACIDOS

CON DCT.

T T
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DISCUSION.

La preyalencia de los DCTN en el presente estudio, se encuentra documentada en 0.9
x1000 nacidos vivos registrados; esto, tomando en cuenta los 11013 nacimientos
registrados en el periodo de estudio en el HIES; considerandose 0.09% del total de
pacientes 0 en su caso uno por 214 egresos del Servicio de Neonatologia; lo que nos
indica que la prevalencia en nuestro hospital es mas baja, considerando las cifras
reportadas en estudio previo en el cual una prevalencia de 1.66 x 1000 nacidos vivos
registrados en un periodo de cinco afos. s

Tomando en cuenta la incidencia a nivel internacional, tenemos que ain nuestra

prevaléncia es alta, considerando que . kIn Estados Unidos se reportan 0.6x1000

nacimientos y- en Inglaterra de 0.7x100 ééimigntos (o). Esta diferencia significativa

se considera:que sea acorde ‘a’factores de riesgo como son: las variables étnicas,

nomico bajo, deficiencias nutricionales, ambientales,

“productos  agricolas, enfermedades maternas, entre otras; y

diferentjé;s:‘e'sftuwi'os realizados en la Republica Mexicana; asi, tenemos que Jiménez-
Balder‘ars}’;'i‘col. en 1985 en la Ciudad de México, DF., una incidencia de 1.51x1000
RNV Y',RNM; Cotes—Chavez y col. en 1986 en Puebla, Puebla de 1.36x1000 RNV y

RNM; Hernandez-Arriaga y col. en Leén, Guanajuato de 1.77x1000 RNV y RNM.
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La edad promedio de las madres no se correlaciona con lo reportado en la literatura
en déonde se menciona que es mas frecuente estos DCTN en aquélias madres de
menos de I8 y mas de 35 aiios.

El control prenatal fluctué dentro de lo normal bajo, dado que consideramos
conveniente un minimo de cinco consultas prenatales, documentandose que el rango
de uno hasta ocho consuitas, con una media de tres; lo que esto indica que las
médres' no acuden a control del embarazo. '

Aciualmente, se hace mencion a multiples factores de riesgo para la presencia de los
DCfTN. como son: la edad materna, patologias créonico—degenerativas, gestacionales,
hipertermia, tabaquismo, alcoholismo y uso de drogas, infecciones, abortos, defectos
del tubo neural previamente; sin embargo, en el presente estudio no se logro
relécionarse estos factores, dado que solo se presentaron en un 40% las infecciones
del traéto grjnario, tomandose a esto como retacion con los DCTN.

Las edesiciones a agroguimicos no se logro relacionar con los defectos en nuestro
estudio; QSE como tampoco se documento la deficiencia de folatos y por lo tanto no fué
posible sytyijrfv\'/éloracién.

En ryelac‘:‘ié‘jnl a la via de nacimiento, se document6 que seis pacientes fueron obtenidos
via ébdémlnél, de los cuales, sdlo cuatro con indicacion de cesarea por diagnostico

prenatai‘dg malformacién congénita, considerando que el 60% de los RN con DCTN

45




no se logré su diagnoéstico prenatal, hablandonos de que hay deficiencias en los
controles prenatales.

Relacionado con el sexo, se menciona en |a literatura la predominancia de los DCTN
en el sexo femenino y con caracteristicas de que los defectos como mielomeningocele
y meningocele de localizacion alta; esto, debido a que el sexo femenino tiene una
menor capacidad para completar la neurulacion; es decir, elevacion y fusion de las
crestas neurales; mientras en el sexo masculino, falla ’mas la canalizacién, dando
lesiones mas frecuentes en la parte caudal del tubo neural; sin embargo no se

correlaciond en nuestro estudio, dado que predomind el sexo femenino y con lesiones

bajas con relacion de 2.3:1.

En c'Uan‘to al tipo de lesién mas frecuente tenemos que la literatura hay prevalencia de

la anencefaha y “del mielomeningocele; no asi en nuestro estudio, en la cual la

hldrocefaha y mtelomemngocele predominaron en un 30 y 20 %, respectwamente

La edadr gestacuonal no fué significativa, dado que el 90% fueron de término con

adec,uado"‘: peso para la edad gestacional.

La mayoriaid_eﬂylos: DCTN se acompaiian de malformaciones asociadas aun en un 31%

encontrandose en nuestro estudio una prevalencia del 20%, documentandose en la
hteratura que son un coadyuvante mas para la alta incidencia de morbi-mortalidad.
El tratamlento meédico aun es el convencional para todos los casos de DCTN; sin

embargo, esta en consideracion la larga estancia hospitalaria, basicamente a que se
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requiere de algun tipo de procedimiento quirtrgico y a la vigilancia de las posibles
complicaciones, las cuales, ias infecciosas con mayor porcentaje; como se demuestra
en nuestro estudio. También se tienen problemas para la obtencion de las valvulas de
Pudenz en aquélios casos que la requieren.

En relacién a la mortalidad reportada en nuestro estudio, se encuentra aian alta;
documentandose una incidencia del 20%, de las cuales, las infecciosas con mayor
predominio y en relacion intima a las malformaciones del sistemna nervioso central, y a

la larga estancia hospitalaria.
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CONCLUSIONES.

Dado que las malformaciones congénitas y en especial los DCTN se consideran un
problema de salud publica; se requiere un equipo multidisciplinario para un registro
riguroso de este tipo de malformaciones, con el fin de contar con un perfil
epidemiolégico de las madres y poder implementar estrategias de informacion y
prevencion, considerando la disminucion de la morbimortalidad, la larga estancia

hospitalaria y las complicaciones.

Se hace la sugerencia de llevar a cabo medidas preventivas de estos defectos,
considerando un riguroso control de toda mujer en edad fértil y en especial aquéllas

en periodo de gestacion, dado que en los uitimos estudios llevados a cabo, se hace" '

especial énfasis a la prevencion de acido fdlico, por lo que se sugieren los siguientes

puntos:

1. Mujer sin historia de embarazo con DCTN: 0.4 mg antes dela concepciéh y dentro.

del primer trimestre del embarazo (previene la ocurrencia en mas del 50% de los
DCTN). o
2. Mujer con un embarazo previo con DCTN: riesgo de ocurrencia del 2 al 3% en
embarazos subsecuentes: 4 mg antes y durante la gestacion temprana, resuitando

una disminucion de la ocurrencia en un 70%.

as
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3. Prevencion para otras personas con alto riesgo: 4 mg peri-concepcional.
a) Mujeres con un familiar cercano (gemelo, sobrina, sobrino) que han tenido
DCTN el riesgo es de 0.3 al 1%.
b) Mujeres con diabetes mellitus Tipo |; el riesgo es del 1 % aproximadamente.
¢) Mujeres epilépticas con tratamiento con acido valpréico o carbamacepina; el
riesgo es del 1%.
d) Mujeres o sus parejas si tienen un DCTN: el riesgo es del 2-3%
Considerando lo documentado en el presente estudio, nos muestra que la incideh¢ié
actual de los DCTN en el Hospital Infantil del Estado de Sonora es baja; siendgﬁ_ una
de las patologias de poca frecuencia en el Servicio de Neonatologia y las secuelas
que dejan son muy importantes, por lo que habria que implementar un programa e‘n; el :
cual se les otorgue seguimiento a todos estos pacientes dado las secuellérsv'

importantes que ocasionan los DCTN.
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