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INTRODUCCIÓN

De todas las malformaciones congénitas que se presentan al momento del nacimiento. la

de1 Sistema Nervioso Central son las de mayor frecuencia, las cuales oscilan en 1.5 x 100'
nacidos vivos. teniendo el pais aún mayor esta cifra (4 a 5 x 1000 nacidos vivos). dado que dicha
alteraciones son provocadas. no por una entidad especifica sino multifactorial. Un gran porcentaj

de estas anomalias son incompatibles con la vida (anencefalia. encefalocele especialmente de fos
posterior. ete,). causando gran pesar en la familia del paciente y un @asto económico alto.

El presente estudio detecta la incidencia de las anormalidades congénitas del tUbo neUT,
que se operaron en el Seguro Social, en un periodo de cinco años. así como las complicacion4
que estos procedimientos desencadenaron. Se tomó como variables el sexo de paeient
encontrándo:;eque no hay predominio de un genero sobre el otro; se consideró además la e<U
materna para determinar si existe un grupo etáreo con mayor asociación al padecimiento de estl
problemas. .

Asimismo, se efectuó un perfil del estado socioeconómico de la familia de! paciente, p
medio del ingreso económico mensual, y en donde se evidencióuna fuene asociacióndel nh
muybajoa extremadamentebajo. con una mayor tendencia a padecer estos problemas. Por ÚltiT1
la procedencia de 105 pacientes tambien fue analizada encontrandouna mayor afluencia
poblaciónde la capital y lu~ares a1edaños considenindose un facil acceso a atención por medio

(

seguro social. que en lugares mas alejados.

Este estudio persigue concientizar a toda la población y en especial al gremio médico de
imponante de la atención temprana de estos problemas, por medio de datos apegados a la realid
del pais. tomando en cuenta que hace más de 10 años no existe estudio alguno que enfoque
tema de esta fama en el Seguro Social.
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PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

Las malformacionesdel tubo neural tienen la incidencia más alta de todas las anomalias
congénitas (9.23.32) Y son originadas por la imperfección en el desarrollo del mismo.
desencadenando defonnidades manifestadas en 1a estructura anatómíca del fetO causando además
trastornos funcionales que afectan más especlficamente al Sistema Nervioso (encéfalo y medula
espinal).

Dichas malfonna.ciones tiene una incidencia general del país de 4 a 5 x 1000 nacidos vivos.
]0 que es similar a la reportada en otros paises subdesarrollados y aún desarrollados como Japón
(9) y mucho más elevada que paises como Estados Unidos. Canadá o China. en donde se reportan
] a 2 por 1000 nacidos vivos. (10. 40), En Guatemala hay gran variación de incidencia en el área

rural con el área urbana, reponándose un íncidencia de 2 a 3 x 1000 nacidos vivos en la capitaJ
(3,26) y de 6 a 7 x 1000 nacidos vivos en algunos pueblos de Alta Verapaz (37).

Se debe tener en cuenta que se han asociado muchos factores predisponentes a estos
padecimientos, como el estado socioeconómico bajo (40), nivel cultural deficiente (40),
ocurrencia de malformación en hijos anteriores (9,25), ractores fisicos (7.8,26,36,37,41).
alcoholismo (26,37) e incluso deficiencias vitaminices (ácido fólico) (26.36,37); aunque la
etiología aun no es del todo clara.

La población en general no le da la imponancia debida a esta situación, sino hasta que las
secuelas provocadas, al no recibir el diagnóstico y tratamiento temprano de estOs problemas, ya
han sido muy evidentes y que no dejan al paciente desarrollar una vida normal y que en muchos
casos, dependiepdo del grado de afectación del paciente, son incompatibles con la vida. Todo esto
representa crisis para la familia del paciente tanto económica como emocionalmente.

Estudios previos efectuados en Guatemala, han demostrado que hay una ligera
predominancia, en frecuencia de casos, del sexo femenino sobre el masculino (3,26.37), siendo la
anencefaliala anomalíaque más se repona (13.37), Para el diagnóstico temprano de este tipo de
malformacionesse ha utilizado el ultrasonido como e1 método mas efectivo. teniendo una
sensibilidadde! 93.8%. de 10 cual el 91.9 % es detectado en el segundo y tercer trimestre del
embarazo(13). El tratamientode estos defectos ha sido de !.Iran importancia para el pronóstico
de los paciente!:;,registnindose la colocación de válvula de derivaciónventriculo peritoneal y la
meningoplastía como los procedimientos quirÚrgicos ma,; frecuentes (3). de lo que se deriva la
infección de herida operatoria, provocada en un 93% por S, Epiderrnidis. y obstrucción valvular
como las complicacionesmásfrecuentesde los mismos (22).

Al efectuarse el presente estudiose demostró cualesson los problemas que son manejados
quirúrgicamcntecon mas frecuenciay tener asi un acercamiento a la realidad de la situación, ya
que en los ultimas diez años no se cuenta con estudio alguno en nuestro medioque de datos al
respecto,tanto a nivelinstitucional como nacional.

l. --

-5.

JUSTIFICACIÓN

El estudio de las malformaciones congénitas en general y más aún las anomalias del tubo
neural, es de gran importancia debido a la incidencia tan grande que existe en el país (4 a 5 x 1000
nacidos vivos), pero más aún. las consecuencia que eUas puedan acaITear para el desarrollo
normal de la población infantil. Todos aquellos niños que tienen la posibilidad de recjbir algún tipo
de intervención quirúrgica para la corrección de dichas anomalías tienen oportunidad de nevar una
vidanonnal dependiendodel grado de la misma;pero aquellos, que por la ignoranciade nueStra
población aunado al deficiente modelo de atencion en salud del pais, no son atendidos en el
tiempo prudente, pueden afectar el desarrollo normal del niño. Por lo expuesto anteriormente se
hizo necesario un estudio en el que se investigó la incidencia de estos problemas, cuajes fueron
intervenidos quirúrgjcamente con más frecuencia y los resultados de dicho tratamiento; y con ello
concientizar a la población en general, sobre todo al gremio médico, de lo importante de la
atención temprana. Resultó importante determinar las complicaciones de aquellas intervenciones
efectuadas, para informar de los riesgos que pueden conllevar dichos procedimientos. El costo del
estudiono fue elevado,debiendorevisarúnicamentedocumentospropiosdel Seguro Socialy por
efectuarseen el mismo, puede ser un parámetro muy imponante de referenciapara la mejor
atención de los pacientes en dicho hospital.

1- j
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DELIMITACIÓN DEL PROBLEMA

. Se determinóla incidenciade malformaciones con~énitas de1Sistema Nervioso Central en

la población pediatrica que fue intervenida quirurgicamente. en el periodo comprendido del J de
enero de 1993 al 31 de diciembre de 1997.

El area de estudio fue el Archivo Médico de Pediatria del Hospital General de Enfermedad
Comun del Instituto Guatemalteco de Seguridad Social. incluyendo los nacidos tanto en éste
como en otros hospitales Y que son derecho habientes del 1.0.5.5.. siendo intervenidos

quirúrgicamente en esta institución.

PROPÓSITO

Determinar cuales son las malformaciones conserutas del tUbo ncural que se intervienen
con más frecuencia y cuales son las complicaciones de estos procedimientos, para tener un
parámetro real de la sitUaciónen nuestro país sobre el tapica, ya que en los ultimas diez años no
se tiene estudios sobre el tema en el Seguro Social.

Con los resultados obtenidos se propone una canalizaciónadecuada de los recursos
institucionales, ya que segun datos proporcionados por Oficinas Centrales del 10SS se invierte
aproximadamente Q 720.' por hospital/dialpaciente (1996) mas los gastos de cirugia propiamente
dicha, pudiendo ser esta cantidaá reducida con un diagnóstico temprano y mejorarasí la atención
en beneficio de los pacientes. Asimismo, que puedan servircomo marco de referencia para otras
instituciones hospitalarias que manejan similares problemas.

\
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OBJETIVOS

GENERAL:

Clasificar las malformaciones congénitas del Sistema Nervioso Central que con mas frecuencia
fueron intervenidas quirurgicamente en el lnstituto Guatemalteco de Seguridad Social en la
población infantil.

I

I

I

I

I

I

I

I

ESPECÍFICOS:

l. Clasificar el sexo más afectado en los pacientes que sufren malformación congénita del tubo
ncural.

2. Describir las complicaciones postoperatorias más frecuentes según la intervención realizada.

3. Establecer la relación de la edad materna con la incidencia de malformaciones del tubo neural.

4. Determinar el ingreso mensual de la familia del paciente y relacionarlo con la incidencia de
malformacionescongénitasdeltubo neuraL

5. Identificar la procedencia de los pacientes que presentan la anomalia que asisten en busca de
atención quirurgica para la reparación de su defecto congénito.

1- -
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"REVISIÓN BIBLIOGRÁFICA"

SISTEMANERVJOSO CENTRAL:

~I tejido nervjo~ e,sel mas imponante de los tejidos básicos del cuerpo humano, ya que
es consIderado como el umco capaz de Uevar a cabo las reacciones de control, almacenamiento
creaci~n de ideas y originar actividades que el cuervo llevara a cabo en respuestas divers.a~
sensaciones.

El sjste":18nervioso central e~ta rodeado y protegido por hueso y constituido por el
encéfalo contemdo dentro de la c8v¡dad craneal, y la medula espinal dentro de la columna
vertebral.

El cerebro esta dividido en dos Jóbu)os frontales. dos occipitales y dos temporales la
insula y el rinencéfalo.(5)

.

. La médulaespina!es una masa cilindrica. alargada, de tejido nervioso que ocupa los dos
tercIOS superiores de1 conducto raquídeo y mide usualmente, 42.45 cms. de longitud en los
aduitos.(5)

ETIOLOGÍA:

~o se conoce con certeza el orig~n. de los defectos congénitos del tubo neural, aunque se
han asoc1sdo algunos factores como condlClonantes para el desarrollo de 105 mismos.

1, Factores fisicos;

a) Hipertennia M.aterna: procesos febriles o baños sauna durante las primeras semanas de

em?arazo se asocian con mal desarrollo prenatal. incrementando la frecuencia de anencefalia
espma bífida y microftalmia. Miller y cals. relacionaron la hipertermia en el ] O % de nacirniento~

con defectos del tubo neural principalmente región anterior(9.39).

b) Bandas Amnióticas: Este síndrome se puede acompañar de encefaloceJe único O múltiple.( 16)

~)Agente~TóxicosTeratógenos:El momentode la aplicación de este tipo de insultoes de mucha
un~ortancl~, ya que la mayoría actua duranteun periodo limitadoen la epoca en que el embrión
esta .expe,nmcntando una organogénesis. Entre ellos se puede mencionar la DiLloxinav
amorupte~na ,?"mo causantes de anencefalia. meníngocele, paladar y labio hendido; la t~lidomida
y su fenotlpo mcluye anencefalia y mie1omeningocele (37), La metanfetamina causa microcefalia

defecto~~el tU?? neur~l:rotación incompletadel cuerpo de! axis y cordón espinaltortuoso(41):
La admmtstraciOn de aCldo retinoico ~ la madre también provoca este tipo de defectos (7). El
hum? del ,t~~a~? p~:de causar el detenoro del desarrollo del feto, mas aun cuando tienen all.!unl'1
predlSpoSlclongenetlca.(34)

-

l --
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d) polihidramnios: La ocurrencia de polihidramnios durante el embarazo es de aproximadamente
1.1% Yen un estudio se encontró una asociación de 13.8% con malformaciones congénitas, de las
cuales la mayoría es del tUbo neuraI, sobre todo anencefalia.(8)

z. Factores NutrícionaJes.

a) Vitaminas: la deficiencia de vitamina e y folatOs puede predisponer a defectos del tubo neural.
asi como los antagonistas de] acido fólico como el metrotexate aumenta la posibilidad de un niño
anencéfalo si se ingiere en el penodo periconcepcional y en el primer trimestre de la gestación.(9)
Se ha demostrado también que cuando las concentraciones fetales de vitamina B 12 son
significativameme menores que las maternas hay una aumento considerable en la incidencia de
malfonnaciones del tubo neura!, especialmente anencefalia y espina bífida.(36)

3. Alcoholismo Materno: Teóricamente se sabe que el alcohol atraviesa fácilmente la barrera
placentaria, provocando con los catabolitos del etanol defectos del tubo neural. El síndrome de
Noonan y el de AlcoholMfetalpueden también cursar con malformaciones del mismo.(9)

4. Métodos Anticonceptivos:

a) Ritmo: Se cree que la abstinencia en la mitad del ciclo puede ser causa posible de disturbios del
tubo neural, por interferencia o sobre madurez del óvulo.

b) Dispositivos Intrauterinos: Se ha encontrado relación entre anencéfalos y uso de DIU por la
madre. La causa se relaciona con el cobre, aunque el mecanismo aún se desconoce.(37)

5. Factores Ambientales:

a) Contaminación ambiental: se han asociado g:ases cOmOel benceno anhidrido y dióxido de
azufrecon estasmalformaciones.

~

'

b), Radiación: la administración de grandes dosis de Rayos X a embarazadas puede causar
mlcrocefalia, defectos craneales, espina bifida, paladar hendido y defectOs en las extremidades.(9)

6. Peso Materno: La obesidad materna aumenta en dos veces el riesgo de padecer este tipo de

defectos, sobre todo anencefalia y espina bifida, independiememente de la administración de
f~latos (38.39). Aunque segun un estudio efectuado en Francia demuestra que en mujeres que
pJerden de 2 a 14 kgs en el primer mes de embarazo también está predispuestas a que sus hijos
padezcan de estas anomalias.(28)

7. Enfermedades Infecciosas: Se considera que alguna enfemledades ¡nfeccios!!sconuenitas como
13toxoplasmosis aumenta el riesgo de hidrocefalia en los fetos. (6) -

......
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EPlDEMIOLOGiA:

Un 2% de los niños nacidos vivos poseen una anomalía comlenita ma yor Y se de

I ' d b '
- ,¡conoce

e porcentaje e em nones que son esponuineamente abonados Por Poseer anomali a t '

' bl
. . '

s so senal

que no son campatl es para pennltlrel desarrolloy nacimiento.Desafonunadamenteel 60°1c
todos los defectos congénitos en rccien nacidos vivos son o afectan al Sistema N rv'

o dt

l I
. . . e lOSa, aunque

en a gunos ugares se han reponado unlcamente el 30% (11) El 64% de las mal'orm '

SN d ' '

' "
aClonesdel

, son por electo anormal del ClerTey/o mal desarrollo del tubo ncural y de los tejidos'
a lo largo de la línea media del cu"1'o,(9,23,32)

. vecmo,

La epidemiologia de ]as malformaciones del tubCl "cura! muestra una V an' ante d'

,

o áfi L ' ' d '

,
,lSlInll

ge gr Ica., a.mCI enCI8mas alta reponaóa es 8 por cada mil nacidos vivos en el none y este de
las Islas ~nt~mca~, y con valores de 2 a 3 ~or ~i1 ?8cimientos vivos en este y en el sur del mismo

lugar. L~ incidenCIa es de I a 2 por cada mil naCimIentos vivos es Estados Unidos Turquia. Ch'
y Canada,( 10,40)

, ,nt

.
,Los n~o,natos de sexo femenino representan el 70% de los nacidos con alguna o varias de

las dlStlnt~s ~arJed,ades chnica~ de I~s.malformaciones del tubo neural. Se mantiene la tendencia de

la mayor incIdenCia en los pnmogemtos de madres comprendidas entre los 15 )
'
2, aiI

anteced t ' d h "

. os, o con

en e preVIo e un IJOcon un defecto similar,(9, 13)

, ,Es menor la inciden.cia en poblaciones negras y caucásicas.(9) Es más frecuente en medio
del inVIernoy es much? mas,frecuente en elarea rural (4.4 x JOOO nacidos vivos) que en el area
urbana (1.4 x 1000 nacIdos v>vo.), (40)

. El riego de tener un niño con disrafismo en una familia sin ningún antecedente en EstadO!
Umdos, es de 1 en 400 nacimientos vivos, sin embargo es de 1 en 200 cuando existe el.
antecedente de tener un nii'lo previo afectado y 1 en 100 cuando hay dos niños previamente
afectados,(9.) Se habla de un riesgo de recurrencia de defecto. del tubo neural de 3 47" y de

hJdro,cefalia de 2.95%, lo cual depende de la severidad patoanatómica P
.

re;:ntada

antenormente.(25)

DESARROLLO DEL SISTEMA NERVIOSO:

1
~I SNC aparecehaciael comienzode la tercera semanade vida intrauterina etapaen ~ue

e e~bTlon mIde 1.4 mm d~ I?ngitud aproximadamente. En la región media dorsal del embrión se
empIeza a observar una lamma alarp.ada del ectOdermoengrosado,que es la placa neuro! que
cubre la notocorda y pane del ectodermo paraaxlal.(S, 19.29)

, P?S,teriorrnente, los bordes laterales de la placa ~e elevan y formanlos p1iegues neurales
~r:unscTlblend? una depresión, siendo en surco neural, Estos pliegues neurales se elevany se

Slonanen la ¡mea medIOpara formar el tubo neural.(3)
La fusión,~omienza n la altura del vigésimo tercer día y avanza en dirección cefliJica "

caudal en el embnon,En losextremoscefaJico y caudal en el embrión. la fusión se retarda por lo
cu:] se forma los neu~oporo!ia,~t~riory posterior. que transitoriamente comunican el interior del
tu o neuralcon la cavIdad amnlOtICn (] 9.29). Sin embargo a veces el surco neural no cierrapor

1

l -
1
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inducción deficiente del los tejidos mesodérmicos adyacentes o por factores intrínsecos, En estas
circunstancias,el tejido nervioso.quedaexpuestoa la superficie.Este defectopuedeabarcar toda
la longitud de! tubo neural o circunscribirse a una zona pequeña,(3)

Las paredes del tubo neural se engrosan para formar el cerebro y la médula espina!. El
extremocefálicodel tubo neural,durantela cuartasemanade edad, presenta tres dilataciones. las
vesículas encefálicas primarias: a) prosencefalo, b) mesencéfal0y c) romboencefalo. Cuando el
embrión tiene cinco semanas de edad, el prosencéfalo esta formado por dos porciones, el
telencéfalo Yel diencéfalo,

Al engrosarse las paredes laterales del tubo neural. queda reducida su luz hasta quedar el
diminuto conducto central
presente hasta la novena o décima semana.

El mesénquima que rodea el tubo neural se condensa para formar una membrana
denominada meninge primitiva. La capa externa de esta membrana se engruesa para formar la
duramadre: la membrana interna permanece delgada y forma la piaaracnoides (leptomerunge).
(19,29)

MALFORMACIONES CONGÉNITAS DEL S.N.C.:

Los defectos del tubo neural son responsables de la mayoría de las malformaciones
congénitas del SNC y se deben a la falta del cierre del tubo neural que se produce
espontaneamente entre las semanas 3era, y 4t8. del desarrollo intrauterino, Aunque sigue
ignorandose la causa exacta de los defectos del tubo neural. hay indicios de que muchos factores.
como la radiación, los fármacos, la 'mal nutrición. los productos químicosy los determinantes
genéticos, pueden influir perjudicialmente en el des.'\ITollonorma1 del SNC desde el momento de
la concepci6n, En algunos casos, un estadonutritivo anonnal de la madreo una exposicióna la
radiación antes de la concepción puede aumentar la posibilidad de una malfonnación congénita
del SNC. Los principaJesdefectosdel tubo neural son: la espina,bifidaoculta, el meningocele.el
mielomeningocele, el encefalocele, la anencefalia, la fisura dérmica, la médula anclada.. la
siringomielia. la diastematomielia Yel lipoma del cono meduíar.(24)

a) E.pina Bifida Oculta:

Esta malformación constituye la forma más benigna del disrafismo. La mayor parte de
personas no tienen síntomas neurológicos

y lo habitUales que el proceso no tenga ninguna

consecuencia. La presencia de cabello, de un lipoma. un cambio de coloración en la pie1 o una
fistula cutánea en la linea media de la parte baja de la espalda indican la existencia de este
problema. Una placa de Rx puede ser útil para el diagnóstico Yes importame hacer notar que no
hay alteración en la meninges, la médula espinal ni las raíces nerviosas.(24,3:!,37) Las mas
comunes combinaciones de este tipo de lesiones son una médula de gran longitud. una cavidad
con tejido ependimario, o unaaberturadelcanalcentrai del cordón espina! con un Iipoma.(31)

\

J

1--
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b) Meningocele:
Este detecto se forma cuando las meninges se hernian a traves de un defecto situado en los

arcos vertebrales posteriores. Aparece una masa fluctuante con transiluminación en la línea media
junto a la columna vertebral. casi siempre en la parte baja de la espalda. La mayoría d;
memngocele esta cubierto de piel norma.!, pero cuando hay escape de LCR o la pjel es m~v fina se

debe someter inmediatamente a intervención quirúrgica para evitar menimzitis. Se debe ~cudir aJ
uso de radiografias, ecografia, TAC o RMN para descartar ma1formacion~sasociadas ya que se
ha demostrado, por ejemplo, que el 25% de estos defectos se asocia con hidrocefalia.(24)
e) Mielorneningocele:

Es I,afo~a más grave de disrafismo de la columna vertebral y su incidencia es de aprox.
1/1000 nacidos V1VOS,Mecta esqueleto, piel y vías genitourinarias. además del Sistema nervioso
periférico y central, teniendo la intensidad del déficit neurologico dependiendo de la localización
de! defecto. Puede localizarse a lo largo de cualquier punto del neuroeje. siendo la región
lumbosacra, la mas afectada (>75%).(24) Un rruelomeningocele de la región lumbar media tiene
tendencia a producir signos de lesión de neurona motora inferior por alteración y dislaceración del
C?no med.ular. ~n un 800/0,como mínimo, de los enfermos con mielomeningocele aparece una
hidrocefalIa asoc18da a una malformación tipo 11de Chiari.(32)

d) Lipomielomeningocele:

Es una forma de rnielomeningocele que afecta a los nervios o médula espinal
germinándolos a través de un defecto laminar y que está Íntimamente asociado a tumor graso.(37)

e) Encefalocele:
.

Hay dos formas importantes de Cranium Bifidum. el meningocele craneal que consiste en
un saco meníngeo lleno sólo de LC~ y el encefalocele craneal que contiene el saco más corteza
cerebral.cerebeloo partes del troncocerebral(24). Se conocetipos raros de este ultimo comoel
encefalocele intranasal congénito el cual es mal diagnosticado frecuentemente. presenta~do entre
los sintomas principales rinorrea abundante de L.C.R.. así como obstrucción nasal y cefalea (12).
El defecto craneal asienta más frecuentemente en la región occipital. en el inion o por debajo de
él. Los lactantes con encefalocele craneal corren más riesgo de presentar una hidrocefalia debida a
estenosis del acueducto o a una malformación .de Amold Chiari y a1Síndrome de Dandy Wa1ker;
además de problemas visuales. microcefalia. retraso mental y crisis convulsivas (24). La
mortalidad de estos pacientes se ha reportado de 30~40%. y se sabe que menos de la mitad de los
que sobreviven presentan un nivel de inteligencia competitiva (16).

t) Anencefalia:
El lactante anencefálico tiene un aspecto caracteristico. con un ¡nan defecto del ca!varium

las ~eninges y el cuero cabelludo acompañado de un cerebro rudiment;rio y que se debe a la falt~

~e cl~rre de}neuro~oro rostra!. Suelen faltar los hemisferios cerebrales y e! cerebelo.
y sólo puede

Identlfl~arSe.un residuo del tronco cerebral. La hipofisis es hipoplásica y la medula espinal carece
de las plramlrlales. dada la ausencia de corteza cerebra!.(24)

-l -
I

I

I
I Hidranencefalia.

I Es una completa o casi completa ausencia de los hemisferios cerebrales Las
leptomeninges Y duramadre está completamente formadas y ocupan su posición normal en el

cráneo. La cavidad craneana se muestra llena. predominanlemente por líquido y una pequeña
cantidad de tejido. (37)
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h) Trastornos de la Emigración Celular:

I
Uno de los rn.ecanismos más import.antes en e~ control de la emif.,tfaciónneuronal e~ .el

sistema de fibras radiales de la gha. que sirve de gUla para que las neuronas ocupen su SItiO
correcto. La gravedad y extensión de este proceso dependen de muchos factores. como el

I momento preciso en que actúa un determinado insulto y una multitud de factOres genéticos y
ambientales.
h.\) Lisencefolia:

También llamado agiria y se caracteriza por la ausencia de circunvoluciones cerebrales y

I por la cisura de Silvio escasamente formada. con el asp~cto de un cerebr? fetal de 3~
~eses. Se

acompaña de ventriculos laterales grandes y heterotOplas en la sustanCia blanca. Chrncamente,

I estos lactantes no ganan peso y presentan microcefalia. intenso retraso deJ desarrollo Y
un

trastorno convulsivo grave.
h.2) Esquizencefalia:

Asi se 1Iamaa la presencia de hendiduras unilateraleso bilaterales en los hemisferios
cerebrales a causa de una alteración en la morfogénesis. Muchos enfermos presentan un intenso

I
retraso mental con convulsiones dificilmente controlables.

y microcefalia con tetraplejia espastica

cuando las hendiduras son bilateraJes.
h.3) Porencefolia:

Es la presencia de quistes o cavidades dentro del cerebro que se producen por defectos del
desarrollo o por lesiones adquiridas. como un infarto del tejido cerebral. Los quistes
porencefálicos verdaderos se localizan sobre tOdo en la región de la cisura de Silvio y es tipico
que comuruquen con el espacio subaracnoideo. con eJ sistema ventricular. o con ambos lugares. A
menudo se acompaña de otras malformaciones, como microcefalia. paquigiria y encefalocele.(24)

I
i) Hidrocefalia: .

I Grupo de procesos distintos que aparecen como consecuenCia de un trastorno en la

I circulacióny reabsorción del L~R o, en casos raros. de ~~
exceso de producción del .mismo por

un papiJoma de los plexos COTOldeOS.Los defectOs congemtos del tubo neural se consIdera como
la causa más fi"ecuente de este padecimiento cuando se trata del tipo primario. siendo ésta dos
tercios del total de casos (13). La hidrocefalia obstructiva o no comunicante se debe
principalmente en los niños a una alteración del acueductO o a una lesión del cuarto ventriculo. La
no obstructiva o comunicante se produce con mayor frecuencia. después de una hemorrag.ia
subaracnoidea. Clinicamcnte el lactante presenta at.Tfandamientoexcesivo de la cabeza, fontanela
anteriorampliay saliente.dilataciónde la venas del cuero cabelludo,frente ancha y ojos en 501

~
naciente, El signo de Macewen es común y además se puede encontrar exaltación de reflejos
tendinosos. espasticidad. el clonus y e] signo de Babinski.(24)

I

L
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La malformación de Cruao se divide en dos grupos principales. En el tipo 1 es típico
h

.
d I d I

. . que
aya smtomas urante a a o escenclao la vidaadultay no sueleacompañarsede hidrocefali, l

defo:midad~nsíste en un despl~miento de ¡a,sami!:Id~lascerebe~osashacia el canal raq;íde~
cervt~I. El upo 1,', se caractenza por ~?a h¡d:ocefaha progresIva y un mielomeningocele,
Const1tuye ~na ¡eslcn del cer~bro, po.stenor debida. probablemente. a ausencia de la flexura
protuberancl8l durante la embnogenesls, y produce un alargamiento del cuarto ventriculo u
~tu~rce al tronco ce:ebral y desplaza al vermis inferior, la protuberancia y el bulbo hast; e~

IOtenor del canal raquldeo.
La malformación de Dandy-Walker consiste en una expansión quistica del cuan

ventriculo en la fosa posterior, debido a la falta de desarrollo del techo del cuarto ventriculO
durante la embriogénesis.(24)

o

Los pacientes con hidrocefalia tienen aumentado el riesgo de tener corta estatura y además
de una velocidad de crecimiento lento. (] 4)
j) Diastematomelia:

Esta anom~ía constituye ~a más alta incidencia de anomalías conllenitas del cuerpo
ver:ebral con aproXImadamente 60 Yode los casos (31). Es una fisura o hendidura de la medula
espmal , que por lo general se situa en la región lumbar. La estructura está a menudo atravesada
por un septum óseo o fibroso que evita el ascenso norma! de la médula espinal dentro del canal
vertebral que se produce con e1 crecimiento de los niños. Esta patología es usualmente
aco~paftada por ,otras ~alfOlmaciones caracteristicas de la columna vertebral, hidromielia,
memngocele o nuelomemngocele, síndrome de Klippel-Feil, hidrocéfalos y maJfonnaci6n de
Arnold Chiari. (37)

k) Siringomielia e hidromieJia:

. , ~ ,bidromielia e~ la dilat~ci~n ?~tológica de! canal central del cordón espinal y la
sm~gomleha s?n for:naclOnes. ca~tanas umcas o múltiples con parenquima del cordón espina!

c~blert~ por teJido ,gllal ependlmano o proliferativo (37), con un sin numero de signos y síntomas,
sl~nd.o estas causa Importante de incapacidad y eventualmente de muerte (17). Entre los síntomas
pnnclpa~es de la siringomielia están insensibi1idad,disturbios motores, dolor y anormalidades enI

los reflC]os profundos (20,21); en raros casos se ha presentado vejhza neuró~ena como la primera
manifestación (2). - -
DIAGNOSTICO:

El diagnóstico es importante en todos 10 casos y sobre todo en los que en la familia existe

~tec~d~ntes de haber t,enido hijos ~on ú~.~ctos del tubo neural. La amniocentesis permite el
dIagnostico ~e estas lesIOnes a partir de la 14 a la 20 semana de gestación. Si los niveles de
a)fafeto~rotema (AFP) en el sobrenadante de liquido amniótico está elevado, la amniografia y el
ultrasomdo deben emplearse para confirmar el diagnóstico.(9,37)

.
El ultrasoni~o debe emplearse como metodología diagnóstica de inicio, siendo la técnica

de tle~po real la mas provechosa para obtener información del medio intrauterino a:raciasa ella
es posIble conocer con exactitud la integridad estruCtural del feto. '

w

--

1

I

-
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Segúnun estudiorealizadoen e1Seguro Social en 1994 se demostró ~na ceneza di.agnóstica del
93.8 en identificación de anomalias del tubo neural al efectuar este metodo comp,arandolo c~n el
xamen flsico luego del nacimiento(l3), El ultrasonido debe ser efectuado no solo en el pnmer

~rimestre de} embarazo. sino de fonna sistemática, sobre todo en los casos en que hay

antecedentesde malfonnaciónprevia(25), , .,
'

Existen otros métodos diagnósticos, como en la detennlOftClOnde protema beta-trazadora
y las macro fases en el1iquido ammático (9). Adem~ se ha utiliudo 1,acistemografia en pftcien~es
con hidrocefalia, También se pueden hacer estudios de fetoscopla para descartar cualquIer
anomaJiaen otra región anatómica, haciendo e1estudio directamente a la columna vertebral.(37)

El 90% de los defeCtos del tubo neural, pueden ser detectados en la fase temprana de la
gestación.(9) . .

El antigeno onco-fetal,la AFP, que es esencial para el feto humano y que se smteUza.en el
saca vitelino e hígado fetal desde el desarrollo embrionario, y que puede ser detectado a

~~Ir del

primer mes de gestaci6n (37). La determinación de niveles de AFP son menos utlle.s en
disratismos que están cubienos por piel, ya que no se encuentra elevado en dichas
circunstancias.(9)

Otras pruebas en líquido aroniótico que deberian utilizarse como estudio en el control
prenatal debido a los falsos positivos que se presentan con la alfa feto proteina, se encuentran la
glucosa. productos de degradación de la fibrina, indicios, de proteína beta d~1 LCR

y ot~ftS

proteínas. También pueden ser útiles las pruebas de acetilcohnesterasa, morfologlas y porcentajes
de células rápidamente adherentes en las muestras de liquido amniótico, (37)

TRATAMIENTO: I

I
I

I

I
1

1

I

\

I
. I

El tratamiento de la hidrocefaJia asociada a mielomeningocele ha tenido avances
significativos, con el aparecimiento de la ventriculostomia endoscópica, siendo un procedimiento
seguro y con buen pronóstico a largo tiempo.(35) .

El tratamiento convencional de la hidrocefalia requiere en muchos casos un sistema de
derivación regulado por presión, Esto consiste en la inserción de un catéter en el s~ste~a
ventricular, una vaIvula )' una catéter distal hasta un área en que se absorbe el liqUido
cefaJorrac¡uídeo. Se ha intentado y empleado diversos sitios distales, y en la actualidad la m~yor
parte de las derivaciones es ventricuio-peritoneal. El catéter distal esta libre en la cavidad
pentoneal, donde ocurre la absorción delliquido.(32,33) .

El procedimiento de derivación d~be ser meticuloso en los detalles para reducIr al
máximo las complicaciones, dependiendo de la experiencia del cirujano así como de los
parámetros del paciente como la presión intracraneal y la edad. (4,32)

Los sistema de derivación tienen mucha desventajas. aunque ninguna mayor que la usual
devastación que causa la IúdrocefaJia no tratada. La derivación cruza barreras anatómicas
importantes, el plástico del catéter no crece y el sistema de válvula resuelve un problema de

transferencia de vo1umen mediante regu1aciónde la presión,(33)
El tratamiento de los pacientes con mielomeningoceles ha sido tema de controversia

imponanle en 1a literatura neuroquirúrgica durante muchos años. El cierre del conducto raquideo

~
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no mejora la función de la extremidades inferiores En vez de ello protege la placoda neura] y el
sistemanervioso contra traumatismosmecanicose intecciones.(33)El mejor candidatOpara ser
operado es aquel paciente con un mielomeningocele bajo. funciones neurológicas intactas de las
extremidades inferiores. El propósito de cirugía del mielomeningocele es preservar la función
sensorialy motora por la reparacióndel liquidocefalorraquideopor el cordón espinaly prevenir
una infección en el sistema nervioso central y adicional propósitO es de restaurar el normal
contorno de la espalda (4). Cuando el nivel de lesión mOtora es por debajo de L3 hay una
expectativa que el paciente camine en el futuro con presencia de musculos y tono esfinteriano.

No se dará un tratamiento quirúrgico, cuando las siguientes condiciones reportadas por
Lober, (9) estén presentes:
1. Paraplegia total con incontinencia urinaria y fecaJ
2. Lesión de base ancha en la región toracolumbar
3. Cifosis o escoliosis congénita
4. Hidrocefalia Congénita
5. Lesión severa intracerebral al nacimiento o sangrado intravemricular.
6. Asociación con anomalías severas del sistema nervioso.

En el caso de un lipoma o lipomeningocele una temprana cirugía es primordial debido a las
la reducción de los problemas medulares posteriores, asi como disminución de las secuelas
neurológicas y el deterioro urodinámico (25% pacientes intervenidos tempranamente vrs. 80%
con conducta expectativa).(30)

Un mielomeningocele debe ser reparado en las primeras 24 horas, el indice de infección se
incrementa si esto se retrasa después de 48 horas. En estos casos la reparación debe ser pospuesta
hasta que cede la infección. La reparacióndel mielomeningocelees realizadapara reconstruir el
tubo neuralpor aproximaciónde la aracnoidesalrededorde la placoda.La caudaequinapuede ser
reconstruida- Si el diámetro del quiste es mayor que la mitad del ancho-del flanco, el cieJTede la
herida puede ser problema. debiendo operarse conjuntamente con los cirujanos plásticos.

Para el seguimiento y cuidados del mielomeningocele operado debe ser multidisciplinario e
incluye: (9)

1. Diagnóstico temprano de hidrocefalia y mantener funcionando el sistema de derivación,
seguimiento por T AC y revisión del sistema de derivación.
2. Detección temprana y tratamiento del deterioro de! déficit neurológico: disrafismos espinales
ocultos como diastematornielia y siringomielia, hidrocefalia y malformación de Chiari tipo ll.

3. Evaluación del desarrollo mental y educación,
4. Terapia fisica y cirugía onopédica
5. Manejo del tracto urinario y defecación. Pielograma y cistoscopia
6. lncentivar la adaptación social.
7. Estimulo y sopone emocional para paciente y familia
8. Consultaría genética y posibilidad de abono terapéutico.

El seno dérmico debe ser resecado quirúrgicamente, previniendo la infección y cuando se
desarrolla un abceso intraespinal. debe practicarse un drenaje quirúrgico de inmediato,

I
-~ -
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La resección del septum media} (diastematomielia) debe efectuarse rápidamente
previniendo las secuelas neuro]ógicas y en el caso de quiste neuroentérico debe descomprimirse
por resección de la porción intratoraxica o intraabdominaJ.

El manejo de la siringomielia se puede efectuar dependiendo el defecto que se encuentre
asociado a la misma, clasificándose como tipo 1 cuando se encuentra junto con malformación de
Amold Chiari, tratándose con descompresión del foramen magnum. El tipo 2 en el cua! se
acompaña de aracnoiditis basal se realiza ademas del procedimiento del tipo I . derivación
ventriculo.aracnoidea. Para el tipo 3 con asociación con obstrucción del agujero de Magendie se
efectúa la operación de Gardner. Y por último el tipo 4, en el cual existe siringomielia más
aracnoiditis espina! se maneja derivando la cavidad patológica hacia el peritoneo 0,9,15). Se ha
propuesto cuando existe únicamente este defecto, ocluir la abertura central con una porción de
muscWo,además se puede hacer una craniectomia de fosa posterior y laminectomia cervicaJ, para
reducir la compresión de la lesión (9). Los potenciaies evocados somatosensoriaJes

y la

flujometría doppler por medio de laser, han demostrado ser muy buena ayuda en el monitoreo
durante del procedimiento quirúrgico (18).

COMPLICACIONES POSTQUIRURGICAS:

En el caso de las derivaciones para el tratamiento de hidrocefalia, las complicaciones más
frecuentes postoperatorias pueden incluir las infecciones, las cuaJes varían en un rango de 2~20%
según el procedimiento quirurgico efeCtUado, siendo el Sthapilococo Epidennidis y el Aureus los
reponsables de la mayoría de esta complicaciones. llegando a un 90%. así como bacterias gram
negativas, por lo que se hace necesario la cobertura con antibióticos específicos.(22,32)

La sospecha clínica puede efectuarse por el aparecimiento de fiebre dentro de los primeros
8 dias postoperatorios (90% de los casos). además de la alteración del sensorio e irritabilidad; y
con el análisis del LCR alterado. La consulta de estos pacientes por lo regular es antes de los seis
meses de efectuado el procedimiento. (22,32)

Otra complicación puede ser disfunción valvular, cuyos sintomas son similares a los de la
hidrocefaiia inicial. Hay reportes de 65 a 81 % de infecciones valvulares presentes junto con
a1Uncionalidad de válvula.(32)

El pseudomeningocele se ha reponado como complicación de la descompresión del
foramen magnum, en el caSOde los pacientes con la malformación de Amold Chiarí tipo 1.(27)

PRONOSTICO:

En la hidrocefalia el pronóstico depende de la causa de la dilatación ventricular y no del
tamaño del manto cortical en el momentO de la intervención. Los niños hidrocefálicos corren
muchos riegos de padecer una serie de trastornos invalidantes de1desarroHo. (24)

En una gran proporción de los individuos con mielomenir\goceJ~ se desarrolla una
meningitis ascendente. de la cual sucumben muchos. La existencia de una hidrocefalia
elinicamente evidente en casos de mielomeningocele aparece. como un signo de pronóstico grave

i~ -



-18-

El máximo tiempo de sobrevida para pacientes tratados con lesiones lumbo..sacros y un
cociente intelectual de normal es de 90% a los 7 años de vida y solamente de 50% con retardo
mental llega

a esa edad.(26)
En la mayoria de casos se m~iora el pronóstico y el tiempo de sobrevida con" una

intervención quirúrgica de estos problemas, ya que se dice que en el grupo no operado la
sobreVida es de 25% a los 10 años y el caso del grupo de pacientes operados es de 60% también a
la misma cantidad de años.(22)

-~~ -
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Cuadro No. 1

CLASIFICACiÓN DE LAS MALFORMACIONES CONGÉNITAS DEL
SISTEMA NERVIOSO CENTRAL

A) Agenesias y Aplasias

l. Anencefalia
2. Arnielia
3. Arrinencefalia
4. Aplasia cerebelosa

B) Hipertrofias

1. MacTOcefalia

C) Hipotrofias

1, Microcefalia

5. Aplasia nucleares craneales
6. Agiría
7. Aplasia del cuerpo calloso
8. Poroencefalia

2. Paquigiria

2. Microgiria

D) MaJformaciones con defecto de cierre del tubo ncural

1. Disrafismos espinales
2. Disrafismos craneales

E) Hidrocefalia

1. Congénitas

3. Malformaciones no disráflcas
4. Otras:

a. Amold Chiari
b. Dandy Walker

2. Adquiridas

F) Malformaciones óseas con repercusión sobre el neuroeje

l. Impresión basilar
2. Platibasia
3. Microcrania
4. Gargorismo
5. Seudotunicefalia
6. Hipertelorismo
7. Disosrosis c1eidocraneal

Fuente: (9)

8. Disostcsis craneofacial de
Crouzoo

9. Hiperostosis frootal o Sx de
Morgagni~StewartpMorel

10. Enfermedad marmórea de
Albers-Schomberg

11. Costilla Cervical. Sx de
escaleno

1
-
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Cuadro No.:!

CLASIFICACIÓN DE LOS DlSRAFISMOS DEL SISTEMA NERVIOSO CENTRAL

DlSRAFISMOS ESPINALES

Abienos o Quísticos

1. Mielosquisis o raquisquisis
2. Mielomeningocele
3. Hemi-rruelomeningocele
4. Siringomielocele
5. Meningocele espinal

Abienos o Quísticos

1. Merungocele craneal
2. EncefaJomeningocele

Cerrados u ocultos

l. Seno dénruco espinaJ
2. Sx de Médula anclada
3. Lipoma lumbo-sacro
4. Diastematomielia
5. Quiste neuroentérico
6. Espina bífida combinada
7. Meningocele sacro anterior
8. Meningocele intrasacro oculto

DlSRAFISMOS CRANEALES

CerTados u ocultos

l. Seno dérmico craneal

MALFORMACIONES NO DlSRAFICAS

1. Quiste perineural
2. Quiste Extradural espina]
3. Meningocele espinal no disráfico
4. Sindrome de regresión caudal
5. Teratoma Sacrococcigeo

1. Malfonnación de Amold-Chiari
2. Malfonnación de Dandy-Walker

Fuente: (9)

OTRAS MALFORMACIONES

-~ \
I
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METODOLOGÍA

TIPO DE ESTUDIO:
Descriptivo"Retrospectivo

OBJETO DE ESTUDIO:

Expedientes clinicos de pacientes que fueron intervenidos quirúrgicamente en el Seguro
Social (H.G.E.c') por presentar alguna malformación congénita del Sistema Nervioso.

UNIVERSO DE ESTUDIO:

Todos los expedientes clinicos de pacientes a quienes se les efectuó cirugía para
corrección de malformaciones congénitas del tubo neural en el periodo comprendido entre el 1 de
enero de 1993 y 31 de diciembre de 1997.

CRITERIOS DE INCLUSIÓN Y EXCLUSiÓN:

.) Inclusión:
Todos los expedientes clínicos de pacientes que contemplaron el diagnóstico de anomalía

congenita de! Tubo Neural externa que se le haya intervenido quirúrgicamente en el Seguro
Social, aunque su nacimientO haya ocurrido en otro hospital ajeno a esta institución pero por ser
beneficiariosfueron atendidos en la misma.

b) Elcluaión:
Expediente clínico incompleto o que no apareció en el archivo del IGSS.

DESCRIPCIÓN DEL ÁREA DE TRABAJO:

E! Hospital General de Enfernledad Común de] InstituID Guatemalteco de Seguridad
Socia! consta areas destinadas para la atención de tos pacientes en tOdas las especialidades
médicas. entre ellas se encuentra e! Servicio de Cirugía Pediatrica, y Neurocirugía Pediátríca tiene
4 camas disponibles para la atención de pacientes, las cuales en su mayoria son ocupadas para
corrección de malformaciones del tubo neural. Además en el depaI1amento de Pediatría se
encuentran camas disponibles en el servicio Recién Nacidos para los pacientes menores de 28 dias
y el servicio de Infectologia para aquellos pacientes con algún tipo de complicación de 1m
defectos congénitos del tubo neural.

El archivomédicode Pediatría.area en donde se llevóa cabo la revisiónde expedientes
objetode estudio, cuentauna salade trabajo y el archivo propiamentedicho,el cual se encuentra
habilitado los 365 dias del año.

1



DEFINICiÓN DEFINICiÓN ESCALA DE UNIDAD DE
VARIABLE MEDICiÓN MEDIDA

CONCEPTUAL OPERACIONAL

Anomnlia del tubo Defecto congcruto Defecto del tubo Nominal Espina Bifida
Ocultn.

ncural COm:gid..1 dcl sistema neurol que fue
Meningocelc.

porcirugia. nervioso, ¡11ICT\'cnido
Míelomeningocelc.

quirilrp;icamente

con mas frecuencia
Lipomerungocelc.

y que aparece en el Anencefalia.

rep;istro clínico
Hidronencefalia.

Trastornos de la

Emigración
ccluilar.
HidrocefaHa.

Diaslenimietia.

Siringomielia

Condición orgánica Género que recibe Dicotómico Masculino O
Sexo Femenino

que distin!!Uc al ¡antención

macho de la quirfu'gica de 5U

hembra. problema

Fenómcno COIISC\:Uencillno Nominal Infección berida
Complicación operntoria.

palol6.¡rico que deseada de un
procedimiento o exposición VDVP.

agrava. llilO válwrn afuncíonal
cnfcnncdad, trntnmienlo.

Clasificación de la Cuantitativo Afto,
Edad Matern.<J Tiempo

transcurrido desde edad de la msdrc

el IUlcimicntodcla con la mayor

madre hasta la íncidencillde

fechn aema!. malformaciones

con!u!nu8s del tubo

ncura!.

Procedencia Origcn o principio DepMtamenlo de Nomlnnl DcpartDmentos de

de donde nace una donde provienía el
Gualemala

penona, paciente que es

i11tcrvenido

quirúrgieaU1cntc,

canlidad 11IoncUlria ln~rcso económico
E:\.1remadamente

lnp.reso Económico percibida durante que percibe la OrdinnJ hrljo: < Q 500.~

MuyB:ijo:
McnsunJ un mes calendario. fumilia

Q\O].\IIOO.-
menSlUllmctlle

scpun expediente
Bujo: QI001-2000.-
Medio:cHuico.
Q 2001.-300()..
Alto: Q300]-\OOO-
1\.111\'Aho:~o4nO!.a

- --
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PROCEDIMIENTO PARA RECOLECTAR INFORMACiÓN:

~,

. Revisar los libros de procedimientOs quirúrgicos de sala de operaciones de Pediatria, para
apuntar todos los expedientes clínicos que indiquen que fueron intervenidos durante los últimos
cinco años, anotando el nombre y el número de afiliación así como el procedimiento efectuado..Acudir al archivo de Pediatría y solicitar los expedientes clírúcos correspondiente a los números
de afiliación encontrados..Anotar en la ficha de recolección de datos la infamación requerida.

RECURSOS:

a) Físicos:

- Hospital General de Enfermedad Comim I.G.S.S.
- Archivo médico Área Pediátrica
-Boleta de recolección de datos

- Historia Clínica del paciente
-Libro de Sala de Operaciones de Pediatria

área Pediátrica

b) Humanos

-Personal del Archivo médico

-

VARIABLES:
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# ANOMALIA No. CASOS %

1 Hidroeefalia 79 42.9%

2 Mielomeninoocele 44 23.9%

3 Menimzocele 27 14,7%

4 Lioomielomeninilocele 11 6%

5 Encefaloeele 7 3.8 %

6 LioomeninooeeJe 6 3.3 %

7 Porencefalia 5 2.7%

8 Diastematomielia 2 1.1%

9 Hidranencefalia 2 1.1%

10 HoJonrocencefalia 1 0.5 O/o

TOTAL 184 1000;'0

# PROCEDIMIENTO ! No. CASOS %

I Colocación de V.D.V.P. 102 39.4%

2 Mielomeninuonlastia 44 17%

3 Retiro de V.D.V.P. 30 11.6%

4 Menin.CoJastia 27 10.4%

5 Revi,ión de V.D.V.P. 25 9.6%

6 Linomielomeniniloolastia 11 4.2%

7 Encefaloala'tia I 7 2.7%

8 LioomeninooceJe I 6 2.3%

9 Exteriorización de Catéter de V.D.V.P. 3 1.1%

10 ¡ Colocaciónde VálvulaE,oino-Peritoneal 2 0.8%

11 I Cierre de Herida Oneratoria
2 0,8%

I
TOTAL I

259 100%

--- -- J-
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TABLA No. I
MALFORMACIONES CONGÉNITAS DEL TUBO NEURAL

INTERVENIDAS QUlR(¡RGICAMENTE

TABLA No. 2
PROCEDIMIENTO QUIRÚRGICO EFECTUADO

EN EL TRATAMIENTO DE LAS
MALFORMACIONES CONGÉNITAS DEL TUBO NEURAL

Nota: V.D.V.P.: Valvula de Derivación Ventriculo~Peritonea1



SEXO No. CASOS I %
Femenino 78 I 52.3 %
Masculino 7] I 47.7%
TOTAL 149 I 100%

# PROCEDENCIA /DEPARTAMENTO)
1 Cannal de la Ren~blica

No. CASOS %

2 Den~rtamento de 'Guatemala {excluye c8oital'
77 51.7%

3
'o 21.5%

EscumtJa
>.

4 Sacate~uez
17 11.4%

5 Chimaltenanoo
10 I 6.7%

6 Chinuimula
4 2.7%

7 Zacana
3 2%

8 Baia Veraoaz
3 2%

9 Jalaoa
1

1 0.7%

10 Sololá
I I 0.7%

TOTAL
I I 0.7%
149 I 100%

EDAD MATERNA No. CASOS %

< 20 años 22 14.8%

21-25 años 35 23.5%

26-30 años 22 14.8%

31-35 años 23 15.4%

36-40 años 7 4.7%

>41 años 3 2%

Desconocida 37 24.8%

TOTAL 149 100%

INGRESO MENSUAL T No. CASOS %

< Q 500 I 15 10%

O 501.- a 1000.- 53 35.6 ~'ó

Q 1001.- a 2000.- 27 18.1%

Q 2001.- a 3000.- 3 2%

O 3001.- a 4000.- 3 2%

>04001.- 2 l.3l}'ó

Desconocido 46 30.9%

TOTAL 149 100%

~ ---- - --
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TABLA No. 3
DISTRIBUCIÓN SEGÚN SEXO

EN PACIENTES OPERADOS POR
MALFORMACIONES CONGÉNITAS DEL TUBO NEURAL

TABLA No. 4
DISTRIBUCIÓN SEGÚN PROCEDENCIA

EN PACIENTES OPERADOS POR
MALFORMACIONES CONGÉNITAS DEL TUBO NEURAL

-

~

~
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TABLA No. 5
RELACIÓN DE LA EDAD MATERNA

CON LA FRECUENCIA DE
MALFORMACIONES CONGÉNITAS DEL TUBO NEURAL

TABLA No. 6

RELACIÓN DEL INGRESO ECONÓMICO MENSUAL FAMILIAR
CON LA FRECUENCIA DE

MALFORMACIONES CONGÉNITAS DEL TUBO NEURAL



# COMPLICACION No. CASOS %
1 Meninlritís 25 24.3 %
2 Obstrucción de V.D.V.P. 19 18.4%
3 Infección de Herida Oneratoria 17 16.5%
4 Fistula de Líouido Cefalorrac¡uideo 10 9.7%
5 Dehiscencia de herida oneratoria 10 9.7%
6 EXnOsiciónde V.D.V.P. 9 8.7%
7 Valvula Disfuncional 8 7.8%
8 Ventriculitis 2 1.9%
9 Granuloma 1 1%
10 Exteriorización de válvula Dor uretra I ]%
II Abceso subfTénico 1 1%

TOTAL 103 100%

~-
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TABLA No. 7
COMPLICACIONES POSTQUIRÚRGICAS

DEL ~TAMIENTO DE LAS MALFORMACIONES
CONGENITAS DEL TUBO NEURAL EN GENERAL

f--
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GRÁFICO No. 1

RESULTADO DE LOS PROCEDIMIENTOS QUIRÚRGICOS
EN EL TRATAMIENTO DE

MALFORMACIONES CONGÉNITAS DEL TUBO NEURAL
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PROCED~ffiNTO COMPLICACION No. CASOS
Meningitis 22
Obstrucción de Y.D.Y.P. 12
Infección de herida operatoria 7

Colocación de Exnosición de catéter de V.D.V.P 7
Válvula de Derivación Fistula de Liauido Cefalorraouídeo 7
Ventriculo- Peritoneal Válvula disfuncional 6

Dehiscencia de Herida ODeratoria 3
Ventriculitis 2
Exteriorización de válvula por la uretra 1
Granuloma 1
Abceso Subfrénico 1
Obstrucción de V.D.V.P. 7

Revisión de Meninoitis 2
VálvuJa de Derivación Válvula disfuncional 2
Ventriculo-peritoneal Exnosición de catéter de V.D.Y.P. 2

Infección de herida operatoria 1
Fístula de Liauido Cefalorraauídeo 2

Meningoplastia Dehiscencia de herida ooeratoria 2
Infección de herida operatoria 2
Infección de herida ODeratoria 6

Mielomeningoplastía Deruscencia de herida operatoria 4
MerUn~tis 1
Fístula de Líauido CefaJorraauídeo 1

Lipomielomeningoplastía Infección de herida operatoria I 1
Dehiscencia de heridas operatoriá I 1

~ -
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TABLA No. 8
COMPLICACIONES POSTQUIRÚRGICAS
SEGÚNPROCED~ffiNTOEFECTUADO

1
~
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GRAFICO No. 2

COMPLICACIONES POSTQUmÚRGICAS
COLOCACIÓN DE VÁLVULA DE DERIVACIÓN VENTRlCULo-PERITONEAL
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GRAJ:ICO No. 3

COMPLICACIONES POSTQUIRÚRGICAS
REVISIÓN DE VÁLVULA DE DERIVACIÓN VENTRlCULO-PERlTONEAL
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GRAFICO No. 4

COMPLICACIONES POSTQUlRURGICAS
MENINGO. MIELOMENINGO, LlPOMIELOMENINGOPLASTÍA
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ANALlSIS DE RESULTADOS

En el tabla No. 1 se muestran las malfonnaciones congénitas del Tubo Neural que fueron
intervenidas, siendo la hidrocefalia la que tiene la más alta frecuencia. seguido por los casos de
espinabifida.Es importante resaltarque a pesar que en la literaturase repona la Anencefalia
como una de las principales consecuencias de problemas en la formación del Sistema Nervioso. en
esta casuistica no se reporta ya que la sobrevivencia en la totalidad de los pacientes es nula y por
10consiguiente no se les ofrece tratamiento quirurgico. Llama además la atención el porcentaje
tan alto de Ja hidrocefalia con respecto a las otras anomalias. lo cual puede deberse a que algunas
ocasiones no se logra determinar específicamente la malformación que la origina y se clasifica
como un gropo muy general.

En la tabla No. 2 se muestran los procedimientos quirúrgicos efectuados para el
tratamientode estos problemas,y como es de esperarse.la colocaciónde válvula de derivación
ventricu1o-peritoneal fue el que se realizó con. mayor frecuencia. aunque sobrepasa en mucho al
total de casos de hidrocefalia, ya que en algunos pacientes este procedimiento se efectuó en más
de una ocasión por el alto número de complicaciones derivadas de las intervenciones (casi un
tercio del total). 10que probablemente es debido a deficiencia en la técnica quinirgica, ya que un
buen porcentaje de las c;rugias fueron realizados por Personal Médico en entrenamiemo en esta
subespecialidad. donde aún no han adquirido la experiencia necesaria

En la tabla No. 3 se evidenciaque no hay predomínancia.en intervencionesquirúrgicas
para el tratamiento de estas malfonnaciones, del sexo femenino sobre el masculino, habiendo un
relación de 1.1:1,10 que coincide con 10 reportado en la literatura donde no hay diferencia en la
distribución de .¡exo en la incidencia general de las anomalías del tubo neural.

-

La procedencia de los casos estudiados. la cual se muestra en la tabla No. 4, distribuidos
por departamentos de origen. evidencia que la mitad provienen de la capital en donde el facil
acceso a1seguro social es un punto muy importante para el tratamiento de estos problemas. Llama
la atención que de los municipios del departamento de Guatemala. Villa Nueva ocupa un lugar
primordial con una alta incidencia de estos problemas. A1analizar esta sitUación se encuentra que
no hay diferencia aparente de la dieta de esta población con las áreas aledañas, siendo todas las
comunidades de tipo rural o urbano-marginal en las que las condiciones económicas son bajas. no
habiendo tampoco variantes geográficas importantes. Por lo expuesto anterionnente se considera
que la razón de aumento de casos puede deberse tambien al fácil acceso a servicios de salud. por
lo que se considera necesario descentralizar el acceso a tratamiento quirúrgico de estos problemas
para una mejor cobertura de los pacientes, sobre todo en el área rural. El depanamento que más
pres~tó casos después de la capital fue Escuint!a 10 que coincide con lo reportado en estudio
previos, en los cuales junto a Alta Verapaz tienen incidencia importante de estos problemas,
aunque en este estudio únicamente se presentó un caso de la región None. Hav gran diferencia en
la incidencia general de las malformaciones congénitas del Tub~ Neura! y aqu~lJos que asisten en
busca de atención especializada. ya que en el caso de Alta Verapaz. una buena cantidad de

\ -- --~-
I

I
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pacientes no la buscan y lo que si lo acuden en busca de tratamiento quirúrgico lo hacen al
Hospital Nacional, debido a que la mayoría de la población se dedica al trabajo por cuenta propia.

Ireportándose pocos casos de la región en el seguro social.

La tabla No, 5 muestra que no hay asociación directa entre un grupo etáreo materno en
especial y la incidencia de malformaciones congénitas del Tubo Neural. aunque hay ligero
predominioen las mujeresde 21 a 25 años, pero puede deberse a la mayor actividad sexuaJde
este grupo por lo que esta predominanciaes relativa.La literatura reporta que estosproblemas
son mas frecuentes en los extremos de la edad reproductiva de la madre acentuado en el area

i rural, donde por las condicionesculturales las mujeresse embarazana esta edad. lo cual en el
estudio no se evidencia probablemente porque la mayoria de pacientes proviene del área urbana.

I

SegiIn.los dat.os.proporcion~dos por la tabla No. 6. I~ mayoría de. los pacientes pertenecen

a estrato SOCloecononuco muy baJo o extremadamente baJo, con un mgreso mensual familiar
menor a Q 1000.-, encontrando muy pocos casos con nivel socioeconómico medio o alto. lo que

coincide con lo reportado en la literatura donde pueden entrar en juego factores de mala nutrición
materna y alcoholismo (9,40). Este resultado es de esperarse por el nivel de paciente que se
atiende en el Seguro Social. el cual en su mayoría no tienen acceso al servicio médico privado.

Con respecto a las complicaciones en generaL se muestra que el 30% de los
procedimientos efectuados las tienen. siendo la colocación de válvula de derivación
ventriculo-peritoneal el que más se complicó, al igual que otras cirugías relacionadas (revisiones

de válvula). De los efectos indeseables se encontró a la meningitis como la principal causa de
eUos. por el acceso directo a estas membranas como pane de} tratamiento quinirgico y el riesgo
grande de causar infección al efectuarlo, aunado a la falla en la técnica quirurgica.. como ya se
mencionó antes. por la falta de experiencia en la misma por parte del personal médico en
entrenamiento en la subespecialidad. Como complicaciones secundarias pero no menos
importantes de la colocación de válvula y de las revisiones de las mismas se encontró la
obstrucción o la disfuncionalidad de las mismas. lo que se debe al área d.:mde desembocan los
catéteres, pudiendo el ventricular ser obstruido por tejido cerebral y el cateter peritoneal por
tejido adiposo, o por el largo trayecto a lo largo del cuerpo que lievan los mismos que los
predispone a sufrir acodamiento. Una complicación que no es reponada en la literatura y que se
presentó en esta casuistica fue la exteriorización del cateter peritonea! por la uretra. Con lo que
respecta a las complicaciones de las correcciones de espina bífida resultan imponantes la infección
y dehiscencia de herida operatoria. asi como fistula de líquido cefa!orraquideo, lo que puede

deberse a fallos en la tecnica quirurgica.

Se determinó que hay carencia de infonnación en 105daros generales de los expedientes
medicos revisados, encontrádose que casi un tercio de los mismos no reporta la edad materna. el
ingreso económico mensual familiar o ambos. lo cua} constituye parte de la ficha de Situación

I

Social del paciente, Esto representa problemas, no sólc para el manejo de 10s casos
intrahospitaJariamente sino también para la realizacion de estudios con el flO de mejorar la
atención al paciente.

I

I~
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CONCLUSIONES

1. La hidrocefalia y la espina bitida son las malformaciones congénitas del Sistema Nervioso
Central que se interviene quirúrgicamente con mas frecuencia. aunque la primera en la
mayoría de los casos úrricamente se clasifica como tal y no se logra detenninar
específicamente la malformación que la desencadena.
Del grupo de procedirmentos quirúrgicos efectuados para el tratamiento de
malformaciones congenitas del tubo neural, el más ftecuente es la colocación de válvula de
derivación ventriculo peritoneal, como respuesta a la alta incidencia de lUdrocefalia en
nuestro país.
El mayor flujo de pacientes de la Capital de la República O lugares aledaños a recibir
tratamiento de su problema se debe a la facilidad de acceso al Seguro Social que tienen los
mismos, pero se considera que existen muchos más casos en el área rural que no reciben
rnngún tipo de atención por la misma idiosincrasia de nuestra población y que por
consiguiente la sobrevida disminuye ostensiblemente.
No hay asociación entre un grupo etáreo materno en especial y el aumento de incidencia
de maJformaciones congérntas del tubo neural, pero si se determinó que es poco frecuente
en mujeres de edad avanzada (arriba de 35 años). Tampoco hubo predominio del sexo
femenino sobre el masculino. Asimismo, se relacionó el estado socioeconómico muy bajo y
el aumento de incidencia de este tipo de malformaciones,
Existe una alta incidencia de complicaciones en el tratamiento general de las
malformaciones congénitas del tubo neural con 30% de los casos, lo cual es más alta que
lo reponado en otros países en vías de desarrollo y desarroUados(1O) , siendo el
procedimiento con más complicaciones la colocación de válvula de derivación ventriculo
peritoneal, con casi la mitad de los casos, lo cual se debió a la potencia! puena de entrada
de agentes infectantes al Sistema Nervioso Central. En la mayoría de los casos estOS
efectos indeseables se debieron a faBa en la técnica quirúrgica.

2.

3.

4.

5.

"

--
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RECOMENDACIONES

"
Hacer que se cumplan las normas de atención matem~infantil para detectar estos
problemas tempranamente,
Revisar y mejorar la técnica quimrgica de los procedimientos, tratando de reducir al
máximo las complicaciones de los mismos, dando mejor supervisión al personaJ médico en
capacitación para la subespecialidad,
Descentralizar el acceso il métodos diagnósticos y tratamiento quirurgico de estos
problemas para tener unamejorcoberturade estos pacientes.
Ejecutar Auditoria de Sistemas en la Instituci6n para mejorar la recolección de datoS de
los pacientes, con el fin de que próximos estudios no presenten sesgo al presentar los
resultados de los mismos,

¡..

¡..

¡..
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RESUMEN

El presente estudio se realizó en Archivo Médico del Hospital General de Enfermedad
Común del Seguro Social. tomando como grupo de estudio a todos aquellos pacientes que fueron
intervenidos quirurgicamente por Malformaciones Congénitas del Tubo Neural en un periodo de

cinco años (enero 1993.diciembre 1997), encontrándose a la hidrocefalia y la espina bífida como
los defectos operados con más frecuencia, El procedimiento más utilizado fue la colocación de

váJvula de derivación ventriculo peritoneal por el aJto número de casos de hidrocefalia que se

presentó. Llamó la atención el alto número de complicaciones encontradas derivadas de los

rmsmos con incidencia general del 30%, alcanzando con la colocación de válwla 49% de casos
con efectos indeseables, mientras que para la corrección de espina bífida estos fueron en menor

magnitud (25%). La complicación más frecuentemente encontrada fue meningitis, seguido
obstrucción y disfuncionalidad de la válvula, y de problemas por faHa en la técnica quirúrgica
como infección y dehiscencia de herida operatoria.

No hay predominancia de algún grupo de sexo o grupo etareo materno en especial con
una mayor incidencia de Malformaciones del Sistema Nervioso Central, si habiendo asociación en
pacientes con nivel socioeconómico muy bajo, detenninado por el ingreso mensual de la familia.
Por último la procedencia de la mayoria de pacientes fue de la capital o lugares aledaños donde el

servicio de salud es más accesible.

J
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