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INTRODUCCION

nitas que se presentan al momento del nacimiento, la
de] Sistema Nervioso Central son las de mayor frecuencia , las cuales oscilan en 1.5 x 100
acidos vivos, teniendo e pais aun mayor esta cifra (4 a 5 x 1000 nacidos vivos), dado que dichs
Iteraciones 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, €tc.), causando gran pesar en la familia del paciente y un gasto economico alto.

De todas las malformaciones congeé

io detecta la incidencia de las anormalidades congeénitas del tubo neur
que se operaron en el Seguro Social, en un periodo de cinco afios, asi como las complicacion
que estos procedimientos desencadenaron. Se tomo como variables el sexo de pacient
encontrandose que no hay predominio de un género sobre el otro; se considero ademas la ed:
materna para determinar si existe un grupo etareo con mayor asociacion al padecimiento de est:

problemas. ,

El presente estud

Asimismo, se efectud un perfil del estado socioeconomico de la familia del paciente, p
medio del ingreso econémico mensual, y en donde se evidencio una fuerte asociacion del ni\
muy bajo a extremadamente bajo, con una mayor tendencia a padecer estos problemas. Por ultir
Ja procedencia de los pacientes también fue analizada encontrando una mayor afluencia
poblacion de la capital y lugares aledafios considerandose un facil acceso a atencion por medio ¢

seguro social, que en lugares mas alejados.
a la poblacién y en especial al gremio médico de

blemas, por medio de datos apegados a la realic
studio alguno que enfoque

Este estudio persigue concientizar a tod
~ importante de ia atencion temprana de estos prol
del pais, tomando en cuenta que hace mas de 10 afios no existe e

tema de esta forma en el Seguro Social.
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PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

Las malformaciones del tubo neural tienen la incidencia mas alta de todas las anomalias
congénitas (9,23,32) y son originadas por la imperfeccion en el desarrollo del mismo,
desencadenando deformidades manifestadas en’la estructura anatomica del feto causando ademas
trastornos funcionales que afectan mas especificamente al Sistema Nervioso (encéfalo y meédula

espinal),

Dichas malformaciones tiene una incidencia general de! pais de 4 a 5 x 1000 nacidos vivos,
lo que es similar a la reportada en otros paises subdesarrollados y ain desarrollados como Japén
(9) y mucho mas elevada que paises como Estados Unidos, Canada o China, en donde se reportan

1 a 2 por 1000 nacidos vivos. (10, 40). En Guatemala hay gran variacion de incidencia en el area
rural con el area urbana, reportandose un incidencia de 2 a 3 x 1000 nacidos vivos en la capital
(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 socioeconomico bajo (40), nivel cultural deficiente (40),
ocurrencia de malformacion en hijos anteriores (9,25), factores fisicos (7.8,26,36,37,41),
alcoholismo (26,37) e incluso deficiencias vitaminicas (dcido folico) (26,36,37); aunque la
etiologia ain no es del todo clara,

La poblacion en general no le da la importancia debida a esta situacion, sino hasta que las
secuelas provocadas, al no recibir el diagnostico y tratamiento temprano de estos problemas, ya
han sido muy evidentes y que no dejan al paciente desarrollar una vida normal v que en muchos
casos, dependiendo del grado de afectacion del paciente, son incompatibles con la vida. Todo esto
representa crisis para la familia del paciente tanto economica como emocionalmente.

Estudios previos efectuados en Guatemala, han demostrado que hay ung ligera
predominancia, en frecuencia de casos, del sexo femenino sobre el masculino (3,26,37), siendo la
anencefalia Ja anomalia que mas se reporta (13,37). Para el diagnostico temprano de este tipo de
malformaciones se ha utilizado el uitrasonido como el método mas efectivo, teniendo una
sensibilidad del 93.8%. de lo cual el 91.9 % es detectado en el segundo y tercer trimestre del
embarazo (13). El tratamiento de estos defectos ha sido de gran importancia para el pronéstico
de los pacientes, registrandose la colocacion de valvula de derivacion ventriculo peritoneal y la
meningoplastia como los procedimientos quinirgicos mas frecuentes (3), de lo gue se deriva la
infeccion de herida operatoria, provocada en un 93% por S, Epidermidis, y obstruccion valvular
como las complicaciones mas frecuentes de los mismos (22).

Al efectuarse el presente estudio se demostro cuales son los problemas que son manejados
quirirgicamente con mas frecuencia y tener asi un acercamiento a la realidad de la situacion, ya
que en los dltimos diez ahos no se cuenta con estudio alguno en nuestro medio que de datos al
respecto, tanto a nivel institucional como nacional,

.

JUSTIFICACION

El estudio de las malformaciones congénitas en general y mas ain las anomalias del tubo
neural, es de gran importancia debido a la incidencia tan grande que existe en el pais (4 a 5 x 1000
nacidos vivos), pero mas aun, las consecuencia que ellas puedan acarrear para el desarrolio
normal de la poblacidn infantil, Todos aquellos nifios que tienen la posibilidad de recibir algun tipo
de intervencion quinirgica para la correccion de dichas anomalias tienen oportunidad de lievar una
vida normal dependiendo del grado de la misma; pero aquellos, que por la ignorancia de nuestra
poblacién aunado al deficiente modelo de atencion en salud del pais, no son atendidos en el
tiempo prudente, pueden afectar el desarrollo normal del nifio. Por lo expuesto anteriormente se
hizo necesario un estudio en el que se investigd la incidencia de estos problemas, cuales fueron
intervenidos quirirgicamente con mas frecuencia y los resultados de dicho tratamiento; y con ello
concientizar a la poblacion en general, sobre todo al gremio meédico, de lo importante de la
atencion temprana. Resultd importante determinar las complicaciones de aquellas intervenciones
efectuadas, para informar de los riesgos que pueden conllevar dichos procedimientos. El costo del
estudio no fue elevado, debiendo revisar inicamente documentos propios del Seguro Social y por
efectuarse en el mismo, puede ser un parametro muy importante de referencia para la mejor
atencion de los pacientes en dicho hospital.
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DELIMITACION DEL PROBLEMA

Se determino la incidencia de malformaciones congenitas de] Sistema Nervioso Central en
la poblacion pedidtrica que fue intervenida quirirgicamente, en el periodo comprendido del 1 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
Comiin del Instituto Guatemalteco de Seguridad Social, incluyendo los nacidos tanto en éste
como en otros hospitales y que son derecho habientes del 1.G.S.S., siendo intervenidos

quirurgicamente en esta institucion,

PROPOSITO

Determinar cuales son las malformaciones congenitas del tubo neural que se intervienen
con mas frecuencia y cuales son las complicaciones de estos procedimientos, para tener un
parametro real de la situacion en nuestro pais sobre el topico, va que en los ultimos diez afios no
se tiene estudios sobre el tema en el Seguro Social.

Con los resultados obtenidos se propone una canalizacion adecuada de los recursol
institucionales, ya que segun datos proporcionados por Oficinas Centraies del 1GSS se inviert
aproximadamente Q 720.- por hospital/dia/paciente (1996) mas los gastos de cirugia propiamente
dicha, pudiendo ser esta cantidad reducida con un diagnostico temprano y mejorar asi la atencion
en beneficio de los pacientes. Asimismo, que puedan servir como marco de referencia para otras

instituciones hospitalarias que manejan similares problemas.

e

OBJETIVOS

GENERAL:

Clasificar las malformaciones congenitas del Sistema Nervioso Central que con mas frecuencia
fueron intervenidas quirirgicamente en el Instituto Guatemalteco de Seguridad Social en la
poblacion infantil.

ESPECIFICOS:

1. Clasificar el sexo mas afectado en los pacientes que sufren malformacion congénita del tubo
neural,

2. Describir las complicaciones postoperatorias mas frecuentes segun la intervencion realizade.

3. Establecer la relacion 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
malformaciones congénitas del tubo neural.

5. Identificar la procedencia de los pacientes que presentan la anomalia que asisten en busca de
atencion quirirgica para la reparacion de su defecto congénito.
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SISTEMA NERVIOSO CENTRAL:

El tejido nervioso es el méas importante de los tejidos basicos del cuerpo humano, ya que
es considerado como el Unico capaz de llevar a cabo las reacciones de control, almacenamiento,
creacion de ideps y originar actividades que el cuerpo llevara a cabo en respuestas diversas
sensaciones.

El sistema nervioso ceniral esta rodeado y protegido por hueso y constituido por el
encéfalo contenido dentro de la cavidad craneal, y la médula espinal dentro de la columna
vertebral,

El cerebro esta dividido en dos lébulos frontales, dos occipitales y dos temporales, ia
{nsula vy el rinencéfalo.(5)

La médula espinal es una masa cilindrica, alargada, de tejido nervioso que ocupa los dos
tercios superiores del conducto raquideo y mide usualmente, 42-45 cms. de longitud en los
adultos.(5)

ETIOLOGIA:

No se conoce con certeza el origen de los defectos congénitos del tubo neural, aunque se
han asociade algunos factores como condicionantes para el desarrollo de los mismos.

1. Factores fisicos:

a) Hipertermia Materna: procesos febriles o bafios sauna durante las primeras semanas de
embarazo se asocian con mal desarrollo prenatal, incrementando la frecuencia de anencefalia,
espina bifida v microftalmia. Miller v cols. relacionaron la hipertermia en el 10 % de nacimientos
con defectos del tubo neural principalmente region anterior(9,39),

b) Bandas Amnidticas; Este sindrome se puede acompaifiar de encefalocele tnico o multiple.(16)

c) Agentes Toxicos Teratgenos: El momento de Ja aplicacion de este tipo de insulto es de mucha
importancia, va que la mayoria actia durante un periodo limitado en la época en que el embrion
esti experimentando una organogenesis. Entre ellos se puede mencionar la Digoxina v
amonipterina como causantes de anencefalia, meningocele, paladar y labio hendido; la talidomida
¥ su fenotipo incluye anencefalia y mielomeningocele (37). La metanfetamina causa microcefalia,
defectos del tubo neural, rotacion incompleta del cuerpo del axis y cordon espinal tortuoso(41).
La administracion de acido retinoico a la madre también provoca este tipo de defectos (7). El
humo del tabaco puede causar el deterioro del desarrolio del feto, mas aun cuando tienen alguna
predisposicion genética.(34)

0.

d) Polihidramnios: La ocurrencia de polihidramnios durante el embarazo es de aproximadamente
1.1% y en un estudio se encontrd una asociacion de 13.8% con malformaciones congénitas, de las
cuales la mayoria es del tubo neural, sobre todo anencefalia.(8)

9. Factores Nutricionales:

a) Vitaminas: la deficiencia de vitamina C y folatos puede predisponer a defectos del tubo neural,
asi como los antagonistas del 4cido folico como el metrotexate aumenta la posibilidad de un nifo
anencéfalo si se ingiere en el periodo periconcepcional y en el primer trimestre de la gestacion.(9)
Se ha demostrado también que cuando las concentraciones fetales de vitamina B12 son
sienificativamente menores gue las maternas hay una aumento considerable en la incidencia de
malformaciones del tubo neural, especialmente anencefalia y espina bifida.(36)

3. Alcoholismo Materno: Teoricamente se sabe que el alcohol atraviesa facilmente la barrera
placentaria, provocando con los catabolitos del etanol defectos del tubo neural. El sindrome de
Noonan y el de Alcohol-fetal pueden 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 dvulo,

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

5. Factores Ambientales:

a) Contaminacion ambiental: se han asociado gases como el benceno, anhidrido y dioxido de
azufre con estas malformaciones.

b) Radiacion: la administracion de grandes dosis de Rayos X a embarazadas puede causar
microcefalia, 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, independientemente de la administracion de
folatos (38.39). Aunque segun un estudio efectuado en Francia demuestra que en mujeres que
pierden de 2 a 14 kgs. en el primer mes de embarazo también esta predispuestas a que sus hijos
Padezcan de estas anomalias.(28) '

7. Enfermedades Infecciosas: Se considera que alguna enfermedades infecciosas congenitas como
12 toxoplasmosis aumenta el riesgo de hidrocefalia en los fetos. (6)
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EPIDEMIOLOGIA:

Un :2“/5 de los nifios nacidos vivos poseen una anomalia congénita mayor, y se desco
el porcentaje de embriones que son espontaneamente abortados po; poseer anm"nalias ta p
que no son compatibles para permitir el desarrolio y nacimiento. Desafortunadamente el 602
todos los defectos congénitos en recién nacidos vivos son o afectan al Sistema Nervioso
en algunos lugares se han reportado Unicamente el 30% (11). El 64% de las malformaci.on'
SN, son por defecto anormal del cierre y/o mal desarrollo del tubo neural y de los tejidos
a 1o largo de la linea media del cuerpo.(9,23.32) S 3
La epidemiologia de las malformaciones del tubo neural, muestra una variante distint
geogréﬁca.lLa incidencia més alta reportada es 8 por cada mil nacidos vivos en el norte y este
}as 1slas Bnténicag y con valores de 2 a 3 por mil nacimientos vivos en este y en el sur le n'u
yu?;:; alaz :(nlc(;d:g)cla es de | a 2 por cada mil nacimientos vivos es Estados Unidos, Turquia, C
) ILos neonatos de sexo femenino representan el 70% de los naci i
las dlstmta}s \:'ariedzdes clinicas de las malformaciones del tubo neural. S?;l:r?tl;eﬂg;: ?e?];:r::‘.la
la mayor incidencia en los primogénitos de madres comprendidas entre los 15 y 25 afios, o ¢
antecedente previo de un hijo con un defecto similar.(9,13) B .
_ Es menor la incidencia en poblaciones negras y caucésicas.(9) Es mas frecuente en medit
del invierno y es mucho mas frecuente en el drea rural (4.4 x 1000 nacidos vivos) que en € re
urbana (1 .4_x 1000 nacidos vivos). (40)
El riego de tener un nifio con disrafismo en una familia sin ningin antecedente en Estado

Unidos, es de | en 400 nacimientos vivos, sin embargo es de 1 en 200 cuando existe &f

antecedente de tener un nifio previo afectado i i '

_ ] y 1 en 100 cuando hay dos nifios previamenté
;f:ctacd?:l,@) ie h:bglasode un riesgo de recurrencia de defectos del tubo neural de l;-fl'f% y g
idrocefalia de 2.95%, lo cual depende de la severi mica 1§
e p a severidad patoanatomica presentads

DESARROLLO DEL SISTEMA NERVIOSO:

]‘::l SNF aparece hacia el comienzo de la tercera semana de vida intrauterina, etapa en qu
el erpbr:on mide 1.4 mm de longitud aproximadamente. En la region media dorsal ciel embrion 8¢
empieza a observar una lamina alargada del ectodermo engrosado, que es la placa neural q (::
cubre la notoc_orda y parte del ectodermo paraaxial.(5,19,29) , ’ ]

| Posteriormente, los bordes laterales de la placa se elevan y forman los pliegues neural
clrgunscrlblenda una depresion, siendo en surco neural  Estos pfieuues neurales se elevan y 8
fusionan en la linca media para formar el tubo neural.(3) : -
- La fl'usm];l Ic_ormrenza i l,a altura del yigésimo tercer dia y avanza en direccion cefalica ¥
= e? el embrion. En los extremos cefalico y caudal en ¢l embrion. la fusion se retarda por 10
. ;.0 .;e or:‘na Io]s neuroporos anterior y posterilor. que transitoriamente comunican el interior dell
eural con la cavidad amnidtica (19.29). Sin embargo a veces el surco neural no cierra por

ol
vﬁ‘]ongitud del tubo neural o circunscribirse a una zona pequena.(3)
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induccion deficiente del los tejidos mesodérmicos adyacentes o por factores intrinsecos. En estas

1

srcunstancias, el tejido nervioso, gueda expuesto a la superficie. Este defecto puede abarcar toda

Las paredes del tubo neural se engrosan para formar el cerebro v ia médula espinal. El
extremo cefélico del tubo neural, durante la cuarta semana de edad, presenta tres dilataciones , las
Jesiculas encefalicas primarias: 2) prosencéfalo, b) mesencéfalo y ¢) romboencéfalo. Cuando el
embrion tiene cinco semanas de edad, el prosencéfalo esta formado por dos porciones, el

telencéfalo y el diencéfalo.

Al engrosarse las paredes \aterales del tubo neural, queda reducida su luz hasta quedar el

diminuto conducto central
presente hasta la novena o décima semana,
E! mesénquima que rodea el tubo mneural e 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 (leptomeninge).

(19.29)

MALFORMACIONES CONGENITAS DEL 8.N.C.: .

Los defectos del tubo neural son responsables de la mayoria de las malformaciones
congénitas del SNC y se deben a la falta del cierre del tubo neural que se produce
gspontaneamente entre las semanas 3era. y 4ta, del desarrolio intrauterino, Aunque sigue '
\ignorandose la causa exacta de los defectos del tubo neural, hay indicios de que muchos factores, \
como la radiacién, los farmacos, la mal nutricion, los productos quimicos y los determinantes
genéticos, pueden influir perjudicialmente en el desarrollo normal del SNC desde el momento de
la concepcion. En algunos casos, un estado nutritivo anormal de la madre o una exposicion a la
radiacion antes de la concepcion puede aumentar la posibilidad de una matformacion congenita
del SNC. Los principales defectos del tubo neural son: la espina bifida oculta, el meningocele, el
mielomeningocele, el encefalocele, la anencefalia, la fisura dérmica, la médula anclada, la
siringomielia, la diastematomielia y el lipoma del cono medular.(24)

a) Espina Bifida Oculta:
Esta malformacion constituye la forma mas benigna del disrafismo. La mayor parte de ‘

personas no tienen sintomas neurologicos y o habitual es que el proceso no tenga ninguna .
consecuencia. La presencia de cabello, de un lipoma, un cambio de coloracion en la piel o una ‘
fistula cuténea en la linea media de la pare baja de Ja espalda indican la existencia de este
problema, Una placa de Rx puede ser util pare el diagnostico y es importante hacer notar que no
hay alteracion en la meninges, la médula espinal ni las raices nerviosas.(24,32,37) Las mas
comunes combinaciones de este tipo de lesiones son una médula de gran longitud, una cavidad

con tejido ependimario, o una abertura del canal central del cordon espingl con un lipoma.(31) l
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b) Meningocele:

Este defecto se forma cuando las meninges se hernian a través de un defecto situado en los
arcos vertebrales posteriores. Aparece una masa fluctuante con transiluminacion en la linea media
junto & la columna vertebral, casi siempre en la parte baja de ia espalda. La mayoria d:;.
meningocele esta cubierto de piel normal, pero cuando hay escape de LCR o la piel es muy fina se
debe someter inmediatamente a intervencion quirirgica para evitar meningitis. Se debe acudir al
uso de radiografias, ecografia, TAC o RMN para descartar malformaciones asociadas ya que se
ha demostrado, por ejemplo, que el 25% de estos defectos se asocia con hidrocefalia.(24)
¢) Mielomeningocele:

Es la forma mas grave de disrafismo de la columna vertebral y su incidencia es de aprox.
lil_ODQ nacidos vivos, Afecta esqueleto, piel y vias genitourinarias, ademas del Sistema nervioso
periférico v central, teniendo ia intensidad del déficit neurologico dependiendo de la localizacion
del defecto. Puede localizarse a lo largo de cualquier punto del neuroeje, siendo la region
lumbosacra, la mas afectada (>75%).(24) Un mielomeningocele de la region jumbar media tiene
tendencia a producir signos de lesion de neurona motora inferior por alteracion y dislaceracion del
cono medular. En un 80%, como minimo, de los enfermos con mielomeningocele aparece una
hidrocefalia asociada a una malformacion tipo 11 de Chiari.(32)

d) Lipornielomeningocele:
. .ES una forma de mielomeningocele que afecta a los nervios o medula espinal
germinandolos a través de un defecto laminar y que esta intimamente asociado a tumor graso.(37)

e) Encefalocele: :

_ Hay dos formas importantes de Cranium Bifidum, el meningocele craneal que consiste en
un saco meningeo lleno solo de LCR; y el encefalocele craneal que contiene el saco mas corteza
cerebral, cerebelo o partes del tronco cerebral (24). Se conoce tipos raros de este ltimo, como &l
encefalocele intranasal congénito el cual es mal diagnosticado frecuentemente, presentando entre
los sintomas principales rinorrea abundante de L.C.R., asi como obstruccion nasal y cefalea (12).
E| defecto craneal asienta mas frecuentemente en la region occipital, en el inion o por debajo de
él. Los lactantes con encefalocele craneal corren mas riesgo de presentar una hidrocefalia debida a
estenosis del acueducto o a una malformacion de Arnold Chiari y al Sindrome de Dandy Walker:
ademés de problemas visuales, microcefalia, retraso mental v crisis convulsivas (24) Li;
mortalidad de estos pacientes se ha reportado de 30-40%, y se sabe que menos de la mitad dé los
que sobreviven presentan un nivel de inteligencia competitiva (16).

f) Anencefalia;

El lactante anencefalico tiene un aspecto caracteristico, con un gran defecto del calvarium
las meninges y el cuero cabelludo acompaiado de un cerebro rudimentario y que se debe a la Falza;
fl_e cierre del neuropora rostral, Suelen faltar los hemisferios cerebrales y el cerebelo, y solo puede
identificarse un residuo del tronco cerebral. La hipofisis es hipoplasica y la médula espinal carece
de las piramidales, dada la ausencia de corteza cerebral.(24) -'

P

Hidranencefalia:

Es una completa o casi completa ausencia de los hemisferios cerebrales. Las
Jeptomeninges Y duramadre esta completamente formadas vy ocupan su posicion normal en el
craneo. La cavidad craneana se muestra \lena, predominantemente por liquido y una pequefa

cantidad de tejido. (37)

h) Trastornos de la Emigracion Celular:

Uno de los mecanismos mas importantes en el control de la emigracion neuronal es el
sistema de fibras radiales de la glia. que sirve de guia para que las neuronas ocupen su sitio
correcto. La gravedad ¥ extension de este proceso dependen de muchos factores, como el
momenta preciso en gue actua un determinado insulto y una multitud de factores Zeneéticos y
ambientales.

h.1) Lisencefalia:
También llamado agiria y se caracteriza por la ausencia de circunvoluciones cerebrales y

por la cisura de Silvio escasamente formada, con el aspecto de un cerebro fetal de 3-4 meses. Se
acompaia de ventriculos laterales grandes y heterotopias en la sustancia blanca. Clinicamente,
estos lactantes no ganan peso y presentan microcefalia, intenso retraso del desarrolio y un
trastorno convulsivo grave.

h.2) Esquizencefalia:
Ast se llama a la presencia de hendiduras unilaterales o bilaterales en los hemisferios

cerebrales a causa de una alteracion en la morfogénesis. Muchos enfermos presentan un intenso
retraso mental con convulsiones dificilmente controlables, y microcefalia con tetraplejia espastica
cuando las hendiduras son bilaterales.

'h.3) Porencefalia:
Es la presencia de quistes © cavidades dentro del cerebro que se producen por defectos del

desarrolio o por lesiones adquindas, como un infarto del tejido cerebral. Los quistes
porencefalicos verdaderos se localizan sobre todo en la region de la cisura de Silvio y es tipico
que comuniquen con el espacio subaracnoideo, con el sistema ventricular, o con ambos lugares. A
menudo se acompana de otras malformaciones, como microcefalia, paquigiria y encefalocele.(24)-

i) Hidrocefalia:
Grupo de procesos distintos que aparecen como consecuencia de un trastorno en la

circulacién y reabsorcion del LCR o, en casos raros. de un exceso de produccion del mismo por
un papiloma de los plexos coroideos, Los defectos congénitos del tubo neural se considera como
la causa mas frecuente de este padecimiento cuando se trata del tipo primario, siendo ésta dos
tercios del total de casos (23). La hidrocefalia obstructiva o no comunicante se debe
principalmente en los nifios a una alteracion del acueducto o a una lesion del cuarto ventriculo. La
no obstructiva o comunicante se produce con mayor frecuencia. después de una hemorragia
subaracnoidea. Clinicamente el lactante presenta agrandamiento excesivo de la cabeza, fontanela
anterior amplia y saliente. dilatacién de la venas del cuero cabelludo, frente ancha y ojos en sol
naciente, El signo de Macewen €5 comun y ademas se puede encontrar exaltacion de reflejos
tendinosos, espasticidad. el clonus y el signo de Babinski.(24)

| Y . R —
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La malformacion de Chiari se divide en dos grupos principales. En el tipo I es tipico qua
haya sintomas durante la adolescencia o la vida adulta y no suele acompafarse de hidrnce:ﬁ\lia\qnl
defomidad consiste en un desplazamiento de las amigdalas cerebelosas hacia el canal raquid
cemcal El tipo 1l se caracteriza por una hidrocefalia progresiva y un mielomeningo
Constituye una lesion del cerebro posterior debida, probablemente, a ausencia de la ?]cg
protuberancial durante la embriogénesis, y produce un alargamiento del cuarto ventriculo
retuerce al tronco cerebral y desplaza al vermis inferior, la protuberancia y el bulbo hasta Y
interior del canal raquideo.

ventriculo en la fosa posterior, debido a la falta de desarrolio del techo del cuarto ventr
durante la embriogénesis.(24) :
Los pacientes con hidrocefalia tienen aumentado el riesgo de tener corta estatura y ademéy
de una velocidad de crecimiento lento. (14) |
j) Diastematomelia:

ven‘ebra] con aproximadamente 60% de los casos (31). Es una fisura o hendidura de la méduls
espinal , que por lo general se situa en la region lumbar. La estructura estd a menudo atravesads

Armold Chiari. (37)

k) Siringomielia e hidromielia: ‘
La hidromielia es la dilatacion patologica del canal central del cordén espinal y

c}Jblenq por tejido_gliai ependimario o proliferativo (37), con un sin niimero de signos y sintomas
sufnd.o éstas causa importante de incapacidad y eventuaimente de muerte (17). Entre los sintom 25
principales de la siringomielia estan insensibilidad, disturbios motores, dolor y anormalidades ef

105 l‘eﬂejos plOﬁdeS (20 —[), ern raros casos se ha resent dO Ve I rmer ‘
: s a 1£a neuroge 3
| P g g na como la p 4

DIAGNOSTICO:

El diagnostico es importante en todos lo casos y sobre todo en los que en la familia existe!
aptecgdgmes de haber tenido hijos con a..ectos del tubo neural. La amniocentesis permite €l
diagnostico de estas lesiones a partir de la 14 a la 20 semana de gestacion. Si los niveles de
alfafetogroteina (AFP) en el sobrenadante de liquido amniotico esta elevado, la amniografia y eli
ultrasonido deben emplearse para confirmar el diagnostico.(9,37) . ’ F

! El ultrasonido debe emplearse como metodologia diagnostica de inicio, siendo la técnic
de tiempo real la mas provechosa para obtener informacion del medio intraute;'ino gracias & ell
es posible conocer con exactitud la integridad estructural del feto, -

examen fisico lue
trimestre del em

i?a_;ntecc
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%I'segim un estudio realizado en el Seguro Social en 1994 se demostrd una certeza diagnostica del

03,8 en identificacion de anomalias del tubo neural al efectuar este método comparandolo con el

go del nacimiento(13). El ulirasonido debe ser efectuado no solo en el primer
barazo, sino de forma sistematica, sobre todo en los casos en que hay

dentes de malformacion previa (25). ’
Existen otros métodos diagnosticos, como en la determinacion de proteina beta-trazadora

y las macro fases en el liquido amniotico (9). Ademas se ha utilizado la cisternografia en pacien'fcs
. con hidrocefalia, También se pueden hacer estudios de fetoscopia para descartar cualquier

anomalia en otra region anatomica, haciendo el estudio directamente a la columna vertebral (37)
El 90% de los defectos del tubo neural, pueden ser detectados en la fase temprana de la

getacién.(9) o
' El antigeno onco-fetal, la AFP, que es esencial para el feto humano y que se sinteiiza en el

gaco vitelino e higado fetal desde el desarrollo embrionario, y que puede ser detectado a partir del
primer mes de gestacion (37). La determinacion de niveles de AFP son menos Utiles en

disrafismos que estan cubiertos por piel, va que no se encuentra elevado en dichas
circunstancias.(9)

Otras pruebas en liquido amniotico 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 degradacion de la fibring, indicios de proteina beta del LCR y otras
proteinas. También pueden ser utiles las pruebas de acetilcolinesterasa, morfologias y porcentajes
de células rapidamente adherentes en las muestras de liguido amniotico. (37)

TRATAMIENTO:

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

El tratamiento convencional de la hidrocefalia requiere en muchos casos un sistema de
derivacién regulado por presion. Esto consiste en la insercion de un catéter en el sistema
ventricular, una valvula y una cateter distal hasta un area en que se absorbe el liquido
cefalorraquideo. Se ha intentado y empleado diversos sitios distales, v en la actualidad la mayor
parte de las derivaciones es ventriculo-peritoneal. El catéter distal esta libre en la cavidad
peritoneal, donde ocurre la absorcion del liquido.(32,33)

E] procedimiento de derivacion debe ser meticuloso en los detalles para reducir al
maximo las complicaciones, dependiendo de la experiencia del cirujano asi como de los
parametros del paciente como la presion intracraneal y la edad, (4,32)

Los sistema de derivacion tienen mucha desventajas. aunque ninguna mayor que la usual
devastacion que causa la hidrocefalia no tratada. La derivacion cruza barreras anatomices
importantes, el plastico del catéter no crece y el sistema de vilvula resuelve un problema de
transferencia de volumen mediante regulacion de la presion.(33) '

El tratamienio de los pacientes con mielomeningoceles ha sido tema de controversia
importante en la literatura neuroquirirgica durante muchos anos. El cierre del conducto raquideo
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no mejora la funcion de la extremidades inferiores. En vez de ello protege la placoda neural y el
sisterna Nervioso contra traumatiSmos mecanicos e infecciones.(33) El mejor candidato para ser
operado es aquel paciente con un mielomeningocele bajo. funciones neurologicas intactas de las
extremidades inferiores. El proposito de cirugia del mielomeningocele es preservar la funcion
sensorial y motora por la reparacion del liquido cefalorraquideo por el cordon espinal y prevenir
una infeccion en el sistema nervioso central y adicional proposito es de restaurar el normal
contorno de la espalda (4). Cuando el nivel de lesion motora es por debajo de L3 hay una
expectativa que el paciente camine en el futuro con presencia de musculos y tono esfintenano.

No se dara un tratamiento quirargico, cuando las siguientes condiciones reportadas por
Lober, (%) esten presentes:
Paraplegia total con incontinencia urinaria y fecal
Lesion de base ancha en la region toracolumbar
Cifosis o escoliosis congénita
Hidrocefalia Congénita
Lesion severa intracerebral al nacimiento o sangrado intraventricular.
Asociacion con anomalias severas del sistema nervioso.

B W

En el caso de un lipoma o lipomeningocele una temprana cirugia es primordial debido a las
la reduccion de los problemas medulares posteriores, asi como disminucion de las secuelas
neurologicas y el deterioro urodinamico (25% pacientes imervenidos tempranamente vrs. 80%
con conducta expectativa).(30)

Un mielomeningocele debe ser reparado en las primeras 24 horas, el indice de infeccion se
incrementa si esto se retrasa después de 48 horas. En estos casos la reparacion debe ser pospuesta
hasta que cede la infeccion. La reparacion del mielomeningocele es realizada para reconstruir el
tubo neural por aproximacion de la aracnoides alrededor de la placoda. La cauda equina puede ser

reconstruida. Si el diametro del quiste es mayor que la mitad del ancho-del flanco, el cierre de la

herida puede ser problema, debiendo operarse conjuntamente con los cirujanos plasticos.
Para el seguimiento y cuidados del mielomeningocele operado debe ser multidisciplinario €
incluye: (9)

1. Diagnastico temprano de hidrocefalia y mantener funcionando el sistema de derivacion,
seguimiento por TAC y revision del sistema de derivacion.

2. Deteccion temprana y tratamiento del deterioro del déficit neurologico: disrafismos espinales
ocultos como diastematomielia y siringomielia, hidrocefalia y malformacion de Chiari tipo 1L

3. Evaluacion del desarrollo mental y educacion,

4, Terapia fisica y cirugia ortopédica

5. Manejo del tracto urinario y defecacion. Pielograma y cistoscopia.

6. Incentivar la adaptacion social.

7. Estimulo y soporie emocional para paciente y familia.

8. Consultoria genética y posibilidad de aborto terapeutico.

El seno dérmico debe ser resecado quiriirgicamente, previniendo la infeccion y cuando se
desarrolla un abceso intraespinal, debe practicarse un drenaje quirtrgico de inmediato.

-
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La reseccion del septum medial (diastematomielia) debe efectuarse rapidamente

Lpreviniendo las secuelas neurologicas y en el caso de quiste neuroentérico debe descomprimirse

por reseccion de la porcion intratoraxica o intraabdominal.

El manejo de la siringomielia se puede efectuar dependiendo el defecto que se encuentre
asociado a la misma, clasificandose como tipo 1 cuando se encuentra junto con malformacion de
Amold Chiari, tratandose con descompresion del foramen magnum. El tipo 2 en el cual se
acompaiia de aracnoiditis basal se realiza ademas del procedimiento del tipo 1 , derivacion
ventriculo-aracnoidea. Para el tipo 3 con asociacion con obstruccion del agujero de Magendie se
efectia la operacién de Gardner, Y por Gltimo el tipo 4, en el cual existe siringomielia mas
aracnoiditis espinal se maneja derivando la cavidad patologica hacia el peritoneo (1.9,15). Se ha
propuesto cuando existe tinicamente este defecto, ocluir la abertura central con una porcion de
misculo, ademas se puede hacer una craniectomia de fosa posterior v laminectomia cervical, para
teducir la compresion de la lesion (9). Los potenciales evocados somatosensoriales y la
flujometria doppler por medio de laser, han demostrado ser muy buena ayuda en el monitorec
durante del procedimiento quirirgico (18).

COMPLICACIONES POSTQUIRURGICAS:

En el caso de las derivaciones para el tratamiento de hidrocefalia, las complicaciones mas
frecuentes postoperatorias pueden incluir las infecciones, las cuales varian en un rango de 2-20%
segtin el procedimiento quirirgico efectuado, siendo el Sthapilococo Epidermidis y el Aureus los
reponsables de la mayoria de esta complicaciones, llegando a un 90%, asi como bacterias gram
negativas, por lo que se hace necesario la cobertura con antibioticos especificos.(22,32)

La sospecha clinica puede efectuarse por el aparecimiento de fiebre dentro de los primeros
B dias postoperatorios (90% de los casos). ademas de la alteracion del sensorio e irritabilidad; v
con el analisis del LCR alterado. La consulta de estos pacientes por lo regular es antes de los seis
meses de efectuado el procedimiento. (22,32)

Otra complicacién puede ser disfuncion valvular, cuyos sintomas son similares a los de la
hidrocefalia inicial. Hay reportes de 65 a 81 % de infecciones valvulares presentes junto con
afuncionalidad de valvula.(32)

El pseudomeningocele se ha reportado como complicacién de la descompresion del
foramen magnum, en el caso de los pacientes con la malformacion de Arnold Chiari tipo 1. (27)

PRONOSTICO:

En la hidrocefalia el pronostico depende de la causa de la dilatacion ventricular y no del
tamafio del manto cortical en ¢l momento de la intervencion. Los nifios hidrocefalicos corren
muchos riegos de padecer una serie de trastornos invalidantes de} desarrollo. (24) '

En una gran proporcion de los individuos con mielomeningocele se desarrolla una
Meningitis ascendente, de la cual sucumben muchos. La existencia de una hidrocefalia
clinicamente evidente en casos de mielomeningocele aparece, como un signo de pronostico grave
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El maximo tiempo de sobrevida para pacientes tratados con lesiones lumbo-sacros y un
cociente intelectual de normal es de 90% a los 7 afios de vida y solamente de 50% con retardo
mental llega
a esa edad.(26)

En la mayoria de casos se mejora el pronostico y el tiempo de sobrevida con' una
intervencion quirurgica de estos problemas, ya que se dice que en el grupo no operado la
sobrevida es de 25% a los 10 afios y el caso del grupo de pacientes operados es de 60% también a
la misma cantidad de afios.(22)

0.
Cuadro No. 1
CLASIFICACION DE LAS MALFORMACIONES CONGENITAS DEL
SISTEMA NERVIOSO CENTRAL
A) Agenesias y Aplasias
1. Anencefalia 5. Aplasia nucleares craneales
2. Amielia 6. Agiria
3. Arrinencefalia 7. Aplasia del cuerpe calloso
4. Aplasia cerebelosa 8. Poroencefalia
B) Hipertrofias
1. Macrocefalia 2, Paquigiria
C) Hipotrofias
1. Microcefalia 2. Microgiria

D) Malformaciones con defecto de cierre del tubo neural

1. Disrafismos espinales 3. Malformaciones no disréaficas
2. Disrafismos craneales 4, Otras:
a. Amold Chiari
b. Dandy Walker
E) Hidrocefalia
1. Congénitas 2. Adquiridas

F) Malformaciones Gseas con repercusion sobre el neuroeje

1. Impresion basilar 8. Disostosis craneofacial de
2. Platibasia Crouzon
3. Microcrania 9. Hiperostosis frontal o §x de
4. Gargorismo Morgagni-Stewart-Morel
5. Seudoturricefalia 10. Enfermedad marmorea de
6. Hipertelorismo Albers-Schomberg
7. Disostosis cleidocraneal 11. Costilla Cervical. Sx de
escaleno
Fuente: (9)

o
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Cuadro No.2
CLASIFICACION DE LOS DISRAFISMOS DEL SISTEMA NERVIOSO CENTRAL
DISRAFISMOS ESPINALES
Abiertos o Quisticos Cerrados u ocultos
1. Mielosquisis o raquisquisis
2. Mielomeningocele . Sx de Médula anclada

2
B H.efzﬁ-mielomeningocelc 3. Lipoma lumbo-sacro
4, Siringomielocele 4. Diastematomielia
5
6

1. Seno dermico espinal

5, Meningocele espinal . Quiste neuroentérico
. Espina bifida combinada
7. Meningocele sacro anterior
8. Meningocele intrasacro oculto

DISRAFISMOS CRANEALES

Abiertos o Quisticos Cerrados u ocultos

1. Meningocele craneal 1. Seno dérmico craneal

2. Encefalomeningocele
MALFORMACIONES NO DISRAFICAS

1. Quiste perineural

2. Quiste Extradural espinal

3. Meningocele espinal no disréfico
4. Sindrome de regresion caudal

5. Teratoma Sacrococcigeo

OTRAS MALFORMACIONES
1. Malformacion de Arnold-Chiari
2, Malformacion de Dandy-Walker

Fuente: (9)
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METODOLOGIA
TIPO DE ESTUDIO:
Descriptivo-Retrospectivo
OBJETO DE ESTUDIO:

Expedientes clinicos de pacientes que fueron intervenidos quirurgicamente en el Seguro
Social (H.G.E.C.) por presentar alguna malformacion congeénita del Sistema Nervioso.

UNIVERSO DE ESTUDIO:

Todos los expedientes clinicos de pacientes a quienes se les efectud cirugia para
correccion de malformaciones congenitas del tubo neural en el periodo comprendido entre el 1de
enero de 1993 y 31 de diciembre de 1997.

CRITERIOS DE INCLUSION Y EXCLUSION:

1) Inclusion:

Todos los expedientes clinicos de pacientes que contemplaron el diagnostico de anomalia
congenita del Tubo Neural externa que ¢ le haya intervenido quirurgicamente en el Seguro
Social, aungue su nacimiento haya ocurrido en otro hospital ajeno a esta institucion pero por ser

beneficiarios fueton atendidos en la misma.

b Exclusién:
Expediente clinico incompleto o que no aparecié en el archivo del IGSS.

DESCRIPCION DEL AREA DE TRABAJO:

El Hospital General de Enfermedad Comun del lnstituto Guatemalteco de Seguridad
Social consta areas destinadas para la atencion de los pacientes en todas las especialidades
médicas, entre ellas se encuentra el Servicio de Cirugia Pediatrica, y Neurocirugia Pediatrica tiene
4 camas disponibles para la atencion de pacientes, las cuales en su mayoria son ocupadas para
Correccion de malformaciones del tubo neural. Ademas en el departamento de Pediatria se
encuentran camas disponibles en el servicio Recién Nacidos para los pacientes menores de 28 dias
v el servicio de Infectoiogia para aquellos pacientes con algin tipo de complicacion de los
defectos congénitos del tubo neural.

E] archivo médico de Pediatria, area en donde se llevd a cabo la revision de expedientes
objeto de estudio, cuenta una sala de trabajo y el archivo propiamente dicho, el cual se encuentra
habilitado los 365 dias del afio. i
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PROCEDIMIENTO PARA RECOLECTAR INFORMACION:

Revisar los libros de prqcedtmnei_'uos quirirgicos de sala de operaciones de Pediatria, para
apuntar todos los expedientes clinicos que indiquen que fueron intervenidos durante los tltimos
cinco afios, anotando el nombre y el nimero de afiliacion asi como el procedimiento efectuado

Acudir al archj VO de Pediat"a h’citﬂl l(ls exl! i e p (ile]ﬁe a l(lS numeros
y 80 edlent S climcﬂs corr i i
e espon
de ﬂﬁhaclon Encontrﬂ.dﬂs.

* Anotar en la ficha de recoleccion de datos la informacion requerida.

RECURSOS:

a) Fisicos:

- Hosp_it.a] General 51e Enfermedad Comin 1.G.S.5. area Pediatrica
- Archivo médico Area Pediatrica

- Boleta de recoleccion de datos

- Historia Clinica del paciente

- Libro de Sala de Operaciones de Pediatria

b) Humanos
- Personal del Archivo médico

A3
VARIABLES:
VARIABLE DEFINICION DEFINICION ESCALA DE UNIDAD DE
CONCEPTUAL OPERACIONAL MEDICION MEDIDA
Anomalia del tubo | Defecto congénito | Defecto del tubo Nominal Espina Bifida
neural corregida del sistema neural que fue Oculta,
por cirugia. nervioso. intervenido Meningocele.
quirirgicamente Miclomeningocele.
con més frecuencia Lipomeningocele.
¥ que aparece en el Anencefalia,
registro clinico. Hidranencefalia.
Trastornos de la
Emigracion
celuilar,
Hidroczfalia.
Diastenimielia,
Siringormiclia
Sexo Condicion organica | Género que recibe Dicotomico Masculino O
que distingue al 1a atencion Femenino
inacho de la quirargica de su
hembra. problema
Complicacion Fendmeno Consecuencia no Nominal Infeccion herida
patologico que deseada de un operatoria.
agrava ki procedimiento o exposicion VDVP ,
enfermedad, tratamiento. vilvuls afuncional
Edad Materna Tiempo Clasificacion de la Cuantitativa Afios
transcurrido desde | edad de la madre
el nacimiento de la | con la mayor
madre hasta la incidencia de
fecha actual. malformaciones
congénitas del tubo
neural,

Procedencia Origen o prificipio | Departamento de Nominal Departamentos de
de donde nace una | donde provienia el Gualemala
persond, paciente que cs

intervenido
quirirgicamente.
Cantidad monetaria | Ingreso ccononiico Extremadamente
Ingreso Econdmico | percibida durante que percibe la Ordinal bajo: < Q 500.-
Mensual un mes calendario, | familia Muy Bujo:
mensualmente Q 501=1000.-
sepun expediente Bajo: Q1001-2000.-
clinico. Medio:
Q 200],<3000.-
Alto: Q3001=4000.«
Muy Allo::ﬁdﬂn | =

¥\ D V.P, = Vilvula d¢ Derivacion Ventriculo Periioneul
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TABLA No. 1
MALFORMACIONES CONGENITAS DEL TUBO NEURAL
INTERVENIDAS QUIRURGICAMENTE

# ANOMALIA | No. CASOS | %
1 | Hidrocefalia l 79 42.9%
2 | Mielomeningocele 44 23.9 %
3 | Meningocele 27 14.7 %
4 | Lipomielomeningocele 11 6%
5 | Encefalocele 7 38%
6 | Lipomeningocele 6 | 33%
7 | Porencefalia 5 2.7 %
8 | Diastematomielia 2 1.1%
9 | Hidranencefalia 2 1.1 %
10 | Holoprocencefalia 1 0.5 %

TOTAL 184 100 %

TABLA No. 2
PROCEDIMIENTC QUIRURGICO EFECTUADO
EN EL TRATAMIENTO DE LAS

MALFORMACIONES CONGENITAS DEL TUBO NEURAL

# PROCEDIMIENTO No. CASOS %
1 | Colocacion de V.D.V.P. 102 39.4 %
2 | Mielomeningoplastia | 44 17 %
3 | Retiro de V.D.V.P. } 30 11.6 %
4 | Meningoplastia 27 10.4 %
5 | Revision de V.D.V.P. 25 9.6 %
6 | Lipomielomeningoplastia 11 4.2 %
7 | Encefaloplastia 7 2.7%
8 | Lipomeningocele 6 23%
& | Exteriorizacion de Catéter de V.D.V.P. 3 1.1%
10 | Colocacion de Valvula Espino-Peritoneal 2 0.8 %
11 | Cierre de Herida Operatoria 2 0.8 %
TOTAL 259 100 %

Nota: V.D.V.P.. Vilvula de Derivacién Ventriculo-Peritoneal
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TABLA No. §
RELACION DE LA EDAD MATERNA
CON LA FRECUENCIADE
UCION SECT MALFORMACIGNES CONGENITAS DEL TUBO NEURAL
DISTRIBUCION SEGUN SEXO

EN PACIENTES OPERADOS POR

MALFORMACIONES CONGENITAS DEL TUBO NEURAL SDAD MATERNA | No. CASOS | %
< 20 afios | 22 | 14.8%
SEXO No. CASOS % — 51.25 afios [ 35 l 23 5%
Femenino 78 523 % 26-30 afios | 22 | 148%
ey o e 31-35 afos | | 15a%
TOTAL 3640 afios , i | 4“.;1’0 Yo

> 4] afios ] 3 N 2%

Desconocida " \

TABLA No. 4
DISTRIBUCION SEGUN PROCEDENCIA
EN PACIENTES OPERADOS POR
MALFORMACIONES CONGENITAS DEL TUBO NEURAL

TABLA No. 6
RELACION DEL INGRESO ECONOMICO N}l)rl::NSUAL FAMILIAR
N LA FRECUENCIA
# PROCEDENCIA (DEPARTAMENTO) No. CASOS Yo COES CONGENITAS DEL TUBO NEURAL
1_| Capital de la Republica 77 51.7% MALFORMACION
2 I : . -‘2 ! 0 n/
: }Ea':glz:;:lento de Guatemala (excluve capital) ;7 ﬂ i n:: TNGRESOMENSUAL | No. C} ?sos 11 101/0
4_| Sacatepequez 10 6.7 % 5‘;1? :?goo - 53 356 %
5__| Chimaltenango ' 4 2.7 % 0 303, 2000 27 | 18.1
6 | Chiguimula 3 2% Q 1001.- a 2000.- | 3 | 2
7 | Zacapa 3 25, Q2001.-a 3883.- 1 = |
8 | Baja Verapaz 1 0.7 % Q 330(; ;3041 - = ] 7 1
9 [ Jalapa i 0.7 % Desconocido 1 46 ]
10_| Solola ] 0.7% € \ l
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TABLA No. 7
COMPLICACIONES POSTQUIRURGICAS
DEL TRATAMIENTO DE LAS MALFORMACIONES
CONGENITAS DEL TUBO NEURAL EN GENERAL
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GRAFICO No. 1

RESULTADO DE LOS PROCEDIMIENTOS QUIRURGICOS
EN EL TRATAMIENTO DE
MALFORMACIONES CONGENITAS DEL TUBO NEURAL
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# COMPLICACION No. CASOS %
1 Meningitis 25 243 %
2 | Obstruccion de V.D.V.P. 19 18.4 %
3 | Infeccién de Herida Operatoria 17 16.5 %
4 | Fistula de Liquido Cefalorraquideo 10 9.7 %
5 | Dehiscencia de herida operatoria 10 9.7%
6 | Exposicion de V.D.V.P. 9 8.7%
7 | Valvula Disfuncional 8 7.8%
8 | Ventriculitis 2 1.9 %
9 | Granuloma 1 1%
10 | Exteriorizacion de valvula por uretra 1 1%
11 | Abceso subfrénico 1 1%
TOTAL 103 100 %
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GRAFICO Ne. 2
TABLA No. 8
COMPLICACIONES POSTQUIRI'JRGICAS COMPLICACIONES POSTQUIRURGICAS
SEGUN PROCEDIMIENTO EFECTUADO COLOCACION DE VALVULA DE DERIVACION VENTRICULO-PERITONEAL
PROCEDIMIENTO COMPLICACION No. CASOS
Meningitis 22
Obstruccion de V.D.V.P. 12
Infeccion de herida operatoria 7
Colocacion de Exposicion de catéter de V.D.V.P.

Vilvula de Derivacion | Fistula de Liquido Cefalorraquideo
Ventriculo- Peritoneal | Valvula disfuncional
Dehiscencia de Herida operatoria
Ventriculitis
Exteriorizacién de valvula por la uretra
Granuloma
Abceso Subfrénico
Obstruccion de V.D.V.P.

Revision de Meningitis
Vélvula de Derivacion | Vélvula disfuncional
Ventriculo-peritoneal | Exposicion de catéter de V.D V.P.
Infeccion de herida operatoria
Fistula de Liquido Cefalorraguideo
Meningoplastia Dehiscencia de herida operatoria
Infeccion de herida operatoria
Infeccion de herida operatoria
Mielomeningoplastia Dehiscencia de herida operatoria
Meningitis
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Dehiscencia de heridas operatoria 4, Exposicion de catéter de VDVP 10, Granuloma
5. Fistula Liquido Cefalorraquideo  11. Abceso Subfrénico
6. Valvula disfuncional




GRAFICO No, 3

) COMPLICACIONES POSTQUIRURGICAS
REVISION DE VALVULA DE DERIVACION VENTRICULO-PERITONEAL

Obstruecion VOVP
50.0%

Wélvla distuncional
1

—

=33-

GRAFICO No. 4
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ANALISIS DE RESULTADOS

En el tabla No. 1 se muestran las malformaciones congénitas del Tubo Neural gue fueron
intervenidas, siendo la hidrocefalia la que tiene la mas alta frecuencia, seguido por los casos de
espina bifida. Es importante resaltar que a pesdr que en la literatura se reporta la Anencefalia
como una de las principales consecuencias de problemas en la formacion del Sistema Nervioso. en
esta casuistica no se reporta ya gue la sobrevivencia en la totalidad de los pacientes es nula y por
lo consiguiente no se les ofrece tratamiento quirirgico. Llama ademas la atencion el porcentaje
1an alto de la hidrocefalia con respecto a las otras anomalias, lo cual puede deberse a que algunas
ocasiones no se logra determinar especificamente la malformacion que la origina y se clasifica
como un grupo muy general.

En la tabla No. 2 se muestran los procedimientos quirirgicos efectuados para el
tratamiento de estos problemas, y como es de esperarse, la colocacion de valvula de derivacion
ventriculo-peritoneal fue el que se realizo con mayor frecuencia, aungue sobrepasa en mucho al
total de casos de hidrocefalia, ya que en algunos pacientes este procedimiento se efectud en mas
de una ocasion por el alto numero de complicaciones derivadas de las intervenciones {casi un
tercio del total), lo que probablemente es debido a deficiencia en la técnica quirurgica, ya que un
buen porcenizje de las cirugias fueron realizados por Personal Médico en entrenamiento en esta
subespecialidad, donde ain no han adquirido la experiencia necesaria.

En la tabla No. 3 se evidencia que no hay predominancia, en intervenciones quirurgicas
para ¢l tratamienio de estas malformaciones. del sexo femenino sobre el masculino, habiendo un
relacion de 1.1:1, lo que coincide con lo reportado en la literatura donde no hay diferencia en ia
distribucién de sexo en la incidencia general de las anomalias 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 al seguro social es un punto muy importante para el tratamiento de estos problemas. Llama
la atencion que de los municipios del departamento de Guatemala, Villa Nueva ocups un lugar
primordial con una alta incidencia de estos problemas. Al analizar esta situacion se encuentra que
no hay diferencia aparente de la dieta de esta poblacion con las areas aledafas, siendo todas las
comunidades de tipo rural o urbano-marginal en las que las condiciones econémicas son bajas, no
habiendo tampoco variantes geograficas importantes. Por lo expuesto anteriormente se considera
que la razon de aumento de casos puede deberse tambien al facil acceso a servicios de salud, por
lo que se considera necesario descentralizar el acceso a tratamiento quirurgico de estos problemas
para una mejor cobertura de los pacientes, sobre todo en el area rural, El departamento que mas
present6 casos después de la capital fue Escuintla lo 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 unicamente se presento un caso de la region Norte, Hay gran diferencia en '

la incidencia general de las malformaciones congenitas del Tubo Neural y aquellos que asisten en
busca de atencion especializada, ya que en el caso de Alta Verapaz, una buena cantidad de
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pacientes no la buscan y lo que st lo acuden en busca de tratamiento quirurgico lo hacen al
Hospital Nacional, debido a que la mayoria de la poblacion se dedica al trabajo por cuenta propia,
reportandose pocos casos de la region en el seguro social.

La tabla No. 5 muestra que no hay asociacion directa entre un grupo etareo matemo en
especial y la incidencia de malformaciones congenitas del Tubo Neural, aunque hay ligero
predominio en las mujeres de 21 a 25 afios, pero puede deberse a la mayor actividad sexual de
este grupo por lo que esta predominancia es relativa. La literatura reporta que estos problemas
son mas frecuentes en los extremos de la edad reproductiva de la madre acentuado en el area
rural, donde por las condiciones culturales las mujeres se embarazan a esta edad, lo cual en el
estudio no se evidencia probablemente porque la mayoria de pacientes proviene del area urbana.

Segin los datos proporcionados por la tabla No. 6, la mayoria de los pacientes pertenecen
o estrato socioeconomico muy bajo o extremadamente bajo, con un ingreso mensual familiar
menor a Q 1000.-, encontrando muy pocos asos con nivel socioecondmico medio o alto. lo que
coincide con lo reportado en la literatura donde pueden entrar en juego factores de mala nutricion
materna y alccholismo (9,40). Este resultado es de esperarse por el nivel de paciente que se
atiende en el Seguro Social, el cual en su mayoria no tienen acceso al servicio médico privado.

Con respecio a las complicaciones en general, se muestra que el 30% de los
procedimientos  efectuados las tienen, siendo la colocacion de valvula de derivacion
ventriculo-peritoneal el que mas se complico, al igual que otras cirugias relacionadas (revisiones
de valvula). De los efectos indeseables se encontrd a la meningitis como la principal causa de
elios, por el acceso directo a estas membranas como parte del tratamiento quirtrgico v el riesgo
grande de causar infeccion al efectuarlo. aunado a la falla en la técnica quirirgica, como ya se
mencioné antes, por la falta de experiencia en la misma por parte del personal médico en
entrenamiento en la subespecialidad. Como complicaciones secundarias pero no mMmenos
importantes de la colocacion de valvula y de las revisiones de las mismas se encontro la
obstruccion o la disfuncionalidad de las mismas, lo que se debe al drea donde desembocan los
catéteres, pudiendo el ventricular ser obstruido por tejido cerebral y el catéter peritoneal por

tejido adiposo, o por el largo trayecto a lo largo del cuerpo que lievan los mismos que los

predispone a suffir acodamiento. Una complicacion que no es reportada en la literatura y que se
presento en esta casuistica fue la exteriorizacion del catéter peritoneal por la uretra. Con lo que
respecta a las complicaciones de las correcciones de espina bifida resultan imponantes la infeccion
y dehiscencia de herida operatoria, asi como fistula de liquido cefalorraquideo, lo que puede
deberse a fallos en la técnica quirurgica.

Se determiné que hay carencia de informacién en los datos generales de los expedientes
médicos revisados, encontradose que casi un tercio de los mismos no reporta la edad materna. el
ingreso economico mensual familiar o ambos, lo cual constituye parte de la ficha de Situacion
Social del paciente. Esto representa problemas, no solo para €l manejo de los casos
intrahospitalariamente sino también para la realizacion de estudios con el fin de mejorar la
atencion al paciente. g

P
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CONCLUSIONES

' La hidrocefalia y la espina bifida son las malformaciones congénitas del Sistema Nervioso
Central que se interviene quirurgicamente con mas frecuencia, aunque la primera en la
mayoria de los casos umicamente se clasifica como tal y no se logra determinar
especificamente la malformacion que la desencadena.

Del grupo de procedimientos quirirgicos efectuados para el tratamiento de
malformaciones congénitas del tubo neural, el mas frecuente es la colocacion de valvula de
derivacion ventriculo peritoneal, como respuesta a la alta incidencia de hidrocefalia en
nuestro pais.

El mayor flujo de pacientes de la Capital de la Republica o lugares aledafios a recibir
{ratamiento de su problema se debe a la facilidad de acceso al Seguro Social que tienen los
mismos, pero se considera que existen muchos mas casos en el drea rural que no reciben
ningin tipo de atencion por la misma idiosincrasia de nuestra poblacién y que por
consiguiente la sobrevida disminuye ostensiblemente.

No hay asociacion entre un grupo etareo matemo en especial y el aumento de incidencia
de malformaciones congénitas del tubo neural, pero si se determiné que es poco frecuente
en mujeres de edad avanzada (arriba de 35 afios). Tampoco hubo predominio del sexo
femenino sobre el masculino. Asimismo, se relaciono el estado socioeconomico muy bajo ¥
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 mas alta que
lo reportado en otros paises en vias de desarrollo v desarrollados(10) , siendo el
procedimiento con mas complicaciones la colocacion de valvula de derivacion ventriculo
peritoneal, con casi la mitad de los casos, lo cual se debio a la potencial puerta de entrada
de agentes infectantes al Sistema Nervioso Central. En la mayoria de los casos estos
efectos indeseables se debieron a falia en la técnica quirurgica.

¥
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RECOMENDACIONES

Hacer que se cumplan las normas de atencion materno-infantil para detectar estos
problemas tempranamente,

Revisar y mejorar la técnica quirirgica de los procedimientos, tratando de reducir al
méximo las complicaciones de los mismos, dando mejor supervision al personal médico en
capacitacion para la subespecialidad.

Descentralizar ¢l acceso a métodos diagnosticos ¥ tratamiento guirirgico de estos
problemas para tener una mejor cobertura de estos pacientes.

Ejecutar Auditoria de Sistemas en la Institucion para mejorar la recoleccion de datos de
los pacientes, con el fin de que proximos estudios no presenten sesgo al presentar los

resultados de los mismos.
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