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CAPITULO |

RESUMEN

Antecedentes

Mielomeningocele es la falla del cierre del tubo neural donde
protruyen lamédula espinal y las meninges por la falta de fusion de los
arcos neurales. La mayoria tiene localizacién lumbosacra. Los pacientes
con mielomeningocele muestran un déficit neuroldégico motor y sensorial
por debajo del nivel de la lesion y existe una fuerte correlacién entre el
nivel de lesion y el grado de discapacidad que experimentan, asi como,
la incontinencia urinaria y fecal, anomalias ortopédicas, contracturas,
luxacién de cadera, escoliosis y cifosis.

Materiales y Métodos

Se realizo un estudio descriptivo, observacional, retrospectivo y
analitico,se tomo una muestra por conveniencia, se revisaron todos los
pacientes registrados en archivo del Hospital Universitario del 2012 al
2017 con diagnostico de melomeningocele, utilizando como clave el
registro del CIE10 Q05.9, de cada expediente se analizaron variables
maternas, fetales y decomorbilidades nefro-urolégicas, neuroldgicas y
ortopédicas, posteriormente se utilizaron las medidas de tendencia

central usando el programa SPSS version23 para el analisis.
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Resultados

En el periodo comprendido de enero del 2012 a diciembre de 2017, hubo
un total de 29 casos con mielomeningocele. No hubo ningun caso con
antecedente de ingesta prenatal de acido félico, la mayoria presento ingesta de
acido félico al iniciar el control prenatal 27 casos (93.1%). 11 de los 29 casos
tuvieron diagnéstico prenatal (37.9%). El defecto mas comun fue
mielomeningocele 23 casos (79.3%). La localizacion mas frecuente fue lumbar
21 casos (72.4%), y la menos frecuente fue dorsal con 1 solo caso (3.4%). A lo
largo del periodo de estudio hubo 3 defunciones. En el 67.8% hubo
malformaciones congénitas asociadas, las mas frecuentes fueron: hidrocefalia 19
casos (67.8%), pie equino varo bilateral 3 casos (11.5%), displasia en el
desarrollo de la cadera 3 casos (11.5%). De los pacientes que presentaron
hidrocefalia 94.7% requirieron colocaciéon de valvula de derivacion
ventriculoperitoneal. Se presentaron complicaciones asociadas a la colocacion
de la valvular en varios pacientes: infeccion, disfuncién valvular y 4 pacientes
requirieron multiples recambios. Otras comorbilidades estudiadas fueron las

nefro-uroldgicas y ortopédicas.

Conclusiones

El riesgo de morbimortalidad es mayor en forma proporcional al nimero
de malformaciones congénitas asociadas. Las comorbilidades son similares a
las reportadas en la literatura.

Se requiere manejo multidisciplinario para dar seguimiento adecuado a
los pacientes con mielomeningocele, lo cual impactara en su calidad de vida.
Es importante realizar estudios prospectivos Y unificar criterios en la atencion de

pacientes con mielomeningocele.
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CAPITULO Il

INTRODUCCION

La morbilidad se refiere a la cantidad de personas o individuos que son
considerados enfermos en un espacio y tiempo determinados. La morbilidad es
un dato estadistico para poder comprender la evolucién y avance o retroceso
de alguna enfermedad, asi también como las razones de su surgimiento y las

posibles soluciones.

La tasa de mortalidad infantii no solo muestra la magnitud de los
problemas de salud directamente responsables de la muerte de los nifios, como
diarrea, infecciones respiratorias y malnutricién, junto con otras enfermedades
infecciosas y condiciones perinatales, sino que también expresa el nivel de salud
de las madres, la politica de planificacion familiar, las condiciones de salud
ambiental, en general, el desarrollo socioeconémico de una sociedad. Tanto en
paises desarrollados como en desarrollo, la tasa de mortalidad infantil muestra
una correlacion inversa con la condicion socioeconémica del padre y/o madre,
independientemente del criterio utilizado para determinar la condicién
socioecondémica. También es un buen indicadorde los cambios a traves del

tiempo de las condiciones de salud de un pais.

Los defectos del tubo neural (DTN) son una coleccion de malformaciones
congénitas que generalmente ocurren como resultado de un desarrollo anormal
y/o cierre del tubo neural durante la embriogénesis. Eldesarrollo del sistema
nervioso central (SNC) es un proceso preciso Yy altamente regulado que se
integra intimamente con el desarrollo de las vértebras, la musculatura
paravertebral y la piel suprayacente, ademas de otras
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estructuras como el tracto gastrointestinal y urinario distal. En consecuencia,
mientras que el término DTN connota el desarrollo anémalo del SNC, mas
ampliamente. Los defectos del tubo neural abarcan el desarrollo anomalo de las
vértebras, los musculos paravertebrales y la piel, ademas del SNC, eimplica la
posible coexistencia del desarrollo anémalo de otras estructurasanatémicas. Los
defectos del tubo neural se pueden clasificar en funcion de si son tejidos
neuronales abiertos y expuestos y liquido cefalorraquideo (LCR)con fugas, o
de tejidos neurales cerrados y no expuestos, y no tienen filtracion de liquido

cefalorraquideo. (1,2,8).

La espina bifida es el término mas comunmente utilizado para describir
DTN. Estrictamente hablando, la espina bifida es la falla embrionaria de la fusién
de uno o mas arcos vertebrales (lAminas); los subtipos de espina bifida se basan
en el grado y patron de malformacion asociado con la afectacion del
neuroectodermo. Puede calificarse como abierta, quistica (cerrada) u oculta. La
espina bifida sola puede no estar asociada con signos clinicos; sin embargo,

puede estar acompafiado de malformacién de la médula espinal (3,4).

Los DTN pueden ocurrir en cualquier lugar a lo largo de la columna
vertebral, la mayoria de los casos reportados de espina bifida y
mielomeningocele (MMC) o meningocele (MC) ocurren dentro de la columna

vertebral y la médula espinal lumbosacra. (3)

La espina bifida en su forma mas comun y mas severa, mielomeningocele
(MMC), también denominada espina bifida abierta, la médula espinal esta
abierta dorsalmente, formando un placodo en la parte posterior del feto o bebé
recién nacido que con frecuencia descansa sobre un saco meningeo. Las
vértebras a nivel de la lesiébn carecen de arcos neurales, por lo que estan

incompletas en direccién dorsal.

Los individuos con MMC a menudo muestran un déficit neuroldgico
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motor y sensorial por debajo del nivel de la lesién. Esto puede ocasionar
debilidad en las extremidades inferiores o paralisis que obstaculiza o impide

caminar, y falta de sensibilidad que aumenta el riesgo de Ulceras por presion.

La incontinencia urinaria y fecal ocurre con frecuencia, al igual que la
hernia de cerebro posterior (malformacién de Chiari Il) y la hidrocefalia asociada
gue a menudo requiere derivacion. Con frecuencia se observan anomalias
ortopédicas, contracturas, luxacion de cadera, escoliosis y cifosis. Existe una
fuerte correlacion entre el nivel axial de la lesion y el grado de discapacidad que
experimentan los individuos con MMC. Un seguimiento de 40afios de 117 nifios
cuyas lesiones fueron reparadas en el Reino Unido durante los afios 1960y 1970
encontrd solo 17% de supervivientes con lesiones por encima de la 112 vértebra
toracica (T11), mientras que 61% estaban vivos con lesiones debajo de la 3.2
vértebra lumbar (L3) 2. Significativamente menos sobrevivientes fueron
caminantes de la comunidad, y estaban libres de Ulceras por presion, en el grupo

"por encima de T11" en comparacion con el grupo "por debajo de L3".

En 1964, la doctora Elizabeth Hibbard fue la primera en establecer que
la deficiencia del folato podria jugar un papel relevante en el desarrollo de
diversas patologias del embarazo. Hibbard observé que la deficiencia de folato
durante el embarazo era secundaria al suplemento nutricional inadecuado y
gue las mujeres desnutridas tenian mayor riesgo de tener complicaciones del
embarazo tales como: abrupcién de placenta, aborto recurrente, bajo peso al
nacer, malformaciones congénitas e incremento de la mortalidad perinatal.
Hibbard y Smithells (1965) propusieron que la ocurrencia familiar de
malformaciones del sistema nervioso central estaba relacionada, en algunos
casos, con defectos genéticos relacionados con el metabolismo del acido félico,
argumento que antecedi6 en décadas la relacion de algunos polimorfismos
enzimaticos de la metilen-tetrahidrofolato reductasa (MTHFR) como factor de

riesgo para el desarrollo de DTN en algunas poblaciénes. (8,9)
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Epidemiologia

La morbilidad y mortalidad por defectos del tubo neural son elevadas y
varian en los diferentes paises. Las primeras evidencias de la relacion entre el
acido félico y las malformaciones congénitas se obtuvieron en los afios 60, por
lo que se inicio en numerosos paises la suplementacion de acido folico. El norte
de China tenia la tasa mas alta a nivel mundial de defectos del tubo neural, por
lo que en 1999 inicio una campafia de administracion de acido félicoa la

poblacién abierta, logrando abatir la prevalencia de esos defectos. (11)

En los Estados Unidos, las tasas de DTN, oscilan entre 4 y 10 casos por
10,000 nacidos vivos; se calculan 400,000 anencefalias y 2,500 casos deespina
bifida por afio (razon 1.6:1). En el Reino Unido, China, Hungria y Méxicose han

notificado cifras superiores.

En México se realiz6 estudio epidemiolégico publicado por Mancebo
Hernadndez A y cols, basandose en informacion del Sistema de Vigilancia
Epidemiolégica de los Defectos del Tubo Neural (SVEDTN) de 1999 al 2004, por
medio del SVEDTN se identifico una frecuencia nacional de DTN. Hubo 8 casos
de DTN por 10,000 nacimientos en 1999; 6.7 en el 2000 y 3.3 para el
2001; aumentd a 3.6 y 3.7 para los afios 2002 y 2003 respectivamente. En
2004 la tasa fue de 4.7 casos de DTN. En el mismo periodo la tasa de mortalidad
fue de 6.2 a 2.8 defunciones debidas a DTN por cada 10,000nacimientos, de
1999 al 2003 respectivamente. (16,17)

Impacto de enfermedad

El costo de por vida de un nifio nacido con MMC se estima en mas de 500

mil Euros, de los cuales el 37% incluye costos médicos directos y el resto
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son costos indirectos que incluyen necesidades educativas especiales y pérdida
de potencial de empleo. Debido a estas consecuencias econémicas y de salud
gue cambian la vida de la espina bifida, es importante determinar las causas de
morbilidad con la finalidad de mejorar la prevencién secundaria y disminuir los

costos de la enfermedad. (13)

Asumiendo una prevalencia promedio de un DTN caso por 1000
nacimientos, con una poblaciéon mundial de 7 mil millones y una tasa de natalidad
de 20 por cada 1000 habitantes, esto genera una cifra de 140,000 casos de NTD

por afio en todo el mundo.

Fisiopatologia.

El trastorno primario en la patogénesis de MMC es el cierre fallido del tubo
neural en la region espinal embrionaria, que conduce a la exposicion prolongada
del tubo neural abierto al entorno del liquido amniético. Sorprendentemente, el
neuroepitelio bifido inicialmente experimenta una diferenciacibn neuronal
relativamente normal, con el desarrollo de la funcién espinal motora y sensorial,
incluso por debajo del nivel de la lesiéon. A medida que progresa la gestacion, la
médula espinal expuesta se vuelve hemorragica ylas neuronas mueren como
resultado de la toxicidad del liguido amniético. Las conexiones axonales se
interrumpen y la funcién se pierde. Por lo tanto, la discapacidad neurol6gica en
MMC a menudo se considera un proceso causadopor cierre fallido del tubo
neural seguido de neurodegeneracion en el Utero. Esto ha alentado los intentos
de cubrir la lesion de la espina bifida durante el desarrollo fetal, con el fin de

detener o prevenir la neurodegeneracion en los casos en que el cierre ha fallado.

Se requieren mas de 200 genes para el cierre exitoso del tubo neural en
ratones, con nuevos ejemplos de genes esenciales que se describen de forma
regular 22. Estos genes pertenecen a una amplia gama de vias moleculares 23

y los mutantes muestran una variedad de fenotipos de NTD que imitan el rango
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de variantes humanas de NTD. (12)

Se han relacionado una variedad de factores ambientales con defectos
del tubo neural, los cuales influyen principalmente en el cierre del tubo neural
cuando se combinan con un genotipo predisponente. El &acido valproico
anticonvulsivo (AVP) aumenta el riesgo de defectos del tubo neural en 10
veces cuando se toma durante el primer trimestre del embarazo. Su potente
actividad inhibidora de la histona deacetilasa (HDAC) puede alterar el equilibrio
de acetilacion y desacetilacion de proteinas, lo que lleva a la falla neuronal. En
la diabetes mellitus materna, que predispone a una variedad de defectos
congénitos, incluidos los defectos del tubo neural, la hiperglucemia es la causa
inmediata de los defectos del tubo neural, aunque su mecanismo patogénico es

poco conocido. (12)

La neurulacion primaria se inicia en el limite entre el cerebro posterior y
la columna cervical en el dia 22 después de la fecundacion, desde donde el tubo
neural se "cierra" bi-direccionalmente en el cerebro posterior y baja por la
columna vertebral. El cierre se inicia por separado en la extremidad rostral del
cerebro anterior y avanza hacia atras desde este sitio para cumplir con la ola
de cierre hacia adelante desde el cerebro posterior. El cierre craneal se completa
en el neuroporo rostral el dia 24, mientras que el cierre espinalcontinta durante
un periodo mas largo, formando niveles progresivamente masbajos del neuraxis,
hasta que termina en el neuroporo caudal (posterior) el dia
26. Esto marca la finalizacién de la columna vertebral cordon al nivel sacro

superior.

Los NTD pueden ser el resultado de la falla de cualquier parte de esta
secuencia de eventos de neurulacién y son tipicamente defectos abiertos,debido
a la detencion del cierre antes de la fusion de los pliegues neurales enla linea

media dorsal.

MMC es la principal forma de espina bifida asociada con malformaciones
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cerebrales e hidrocefalia. Los principales defectos cerebrales involucran el
espectro de anomalias relacionadas con la malformacién de Chiari Il del
rombencéfalo en aproximadamente el 90% de los casos. Esto se asocia con un
cerebelo de tamafio normal que se desarrolla en una pequefia fosa posterior,
de modo que el cerebelo se hernia hacia abajo a través del foramen magnum.
(2,3,12)

Diagnéstico bioquimico

El diagndstico prenatal se hizo posible a principios de la década de 1970,
con el hallazgo de una concentracion elevada de alfafetoproteina (AFP) en
muestras de liquido amnidtico de embarazos con MMC. Posteriormente, el
ensayo de acetilcolinesterasa en liquido amni6tico también demostré ser
diagndstico. La medicién de AFP en muestras de liquido amnidtico puede ser (til
para casos de alto riesgo, la probabilidad del 1% de aborto espontdneo después
de la amniocentesis limita su aplicacion mas general. La principal indicacion para
el cribado bioquimico ahora es la obesidad materna, donde afecta el examen

ecogréfico detallado de la anatomia fetal. (11)

Diagnostico ecografico

En paralelo con el desarrollo del diagnostico de AFP, en la década de
1970 también se observaron mejoras en la ecografia que llevaron a un
diagnaostico no invasivo de MMC y otros defectos del tubo neural. Hoy en dia, la
columna vertebral fetal puede examinarse mediante ultrasonografia en planos
sagital, axial y coronal a partir del primer trimestre proporcionando el modo
principal y mas preciso de diagndstico prenatal. Para una deteccidén confiable
de MMC, se requiere un examen sistematico detallado en los tres planos a lo
largo de toda la columna vertebral, desde el cuello uterino hasta el sacro. Este
grado de examen cuidadoso puede detectar la mayoria de los casos de MMC,

mientras que las lesiones cubiertas por la piel (cerradas) rara vez se identifican
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en el utero.

La presencia de tejido nervioso dentro del saco a menudo se puede ver,
aunque el ultrasonido no puede excluir de manera fiable la presencia de tejido
neural. Los grados variables de distorsién de la columna vertebral, desde
practicamente ninguna hasta la cifoescoliosis severa, también se pueden

observar en asociacion con la espina bifida.

Varias caracteristicas craneales se asocian con espina bifida, incluido un
didmetro biparietal desproporcionadamente pequefio para la edad gestacional y
diversos grados de ventriculomegalia, que pueden aparecer en casi todos los
fetos en el tercer trimestre, pero esta presente hasta en 70% de los casos en el
segundo trimestre. A finales de la década de 1980, se describieron los signos
de "limon" y "platano”. Estos signos craneales han sido una ayuda significativa
para el diagnostico prenatal, ya que la cabeza se examina de forma rutinaria en
todos los fetos en el segundo trimestre, mientras que el examen espinal detallado
puede verse comprometido por la posicion fetal u otros factorestécnicos, como
el habito materno. Sin embargo, el reconocimiento de los signoscraneales debe
ser una indicacion para garantizar que se realice un examen detallado de la
columna vertebral y, en muchas unidades, puede dar lugar a una derivacion
terciaria. Después del reconocimiento de estos signos craneales, la ecografia
de rutina del segundo trimestre ahora detecta alrededor del 90-98% de los fetos
con MMC en paises que ofrecen escaneos de anomalias del segundo trimestre.
Mientras que los estudios que informan tasas de deteccion usando escaneos de
ultrasonido de rutina ahora son mas de diez afios, y la obesidad es cada vez mas
comun en la poblacién obstétrica, la tecnologia de ultrasonido ha mejorado
significativamente y no hay duda de que la exploracion de anomalias fetales de
rutina continuara teniendo un impacto significativo en la deteccion prenatal de
defectos del tubo neural, como anteriormente. En el programa de cribado de
ultrasonido nacional del Reino Unido, el estandar minimo para la deteccion de

esta anomalia después de la
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exploracion de anomalias rutinarias del segundo trimestre es del 90%.

El signo de limdn se refiere a la pérdida de la forma convexa hacia afuera
de los huesos frontales con un aplanamiento leve, y esta presente en
practicamente todos los fetos con MMC entre las 16 y 24 semanas de gestacion.
Es menos confiable después de 24 semanas, cuando esta presente en solo 30-
50% de los casos. El signo del platano se refiere a la forma del cerebelo y se
cree que se debe al anclaje de la columna vertebral con traccién hacia abajo
sobre el cerebelo (la malformacién de Chiari Il). Puede detectarse apartir de las
14 semanas de vida. Las anormalidades cerebelosas estan presentes en el 95%
de los fetos independientemente de la gestacion. Sin embargo, la anormalidad
cerebelosa que se observa con mas frecuencia antes de las 24 semanas de
gestacion es el signo del banano (72%), mientras que enel embarazo tardio el

cerebelo estda mas a menudo ausente de la vista. (81%)

La prediccion del nivel espinal de la lesidon, con su importancia pronostica,
seria ventajoso, y un estudio El uso de ultrasonido 3-D reporté una estimacién
ecogréfica precisa del nivel de defecto dentro de un segmentoespinal en el 86%
de los casos. Sin embargo, el nivel anatémico puede no corresponder al nivel
funcional y el ultrasonido no fue predictivo para la movilidad postnatal o funcién

intelectual.

Tratamiento

El tratamiento de MMC tradicionalmente implica la cirugia dentro de las
48 horas posteriores al nacimiento. La espalda del nifio esta cerrada para
minimizar el riesgo de infeccién ascendente que puede provocar meningitis. Sin
embargo, una intervencidon mas temprana que involucra cirugia fetal ahora se ha

implementado en varios centros, con resultados prometedores. (5)
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Cirugia y manejo postnatal

Los neonatos con espina bifida se manejan mejor después de los estudios
de imagen de referencia del sistema nervioso central, y las mediciones
subsiguientes del nimero de serie para evaluar la velocidad de crecimiento de
la cabeza y la necesidad de derivacion. Practicamente todos los neonatos con
lesiones de nivel toracico necesitan un shunt ventriculoperitoneal, mientras que
alrededor del 85% de los pacientes con una lesion de nivel lumbar y alrededor

del 70% con lesion sacra requieren derivacion.

La evidencia radiologica de la malformacion de Chiari Il esta presente en
la mayoria de los individuos, y la hernia de rombencéfalo clinicamente
sintomética puede afectar hasta el 30% de los casos. Esto se manifiesta como
apnea, dificultades para tragar y estridor en un bebé recién nacido, o dolor de
cabeza, cuadriparesia, escoliosis y problemas de equilibrio / coordinaciéon en un
nifio mayor. En casos severos, la cirugia de descompresion de la fosa posterior

estd indicada. (6,7)

El manejo médico de las personas con espina bifida se proporciona mejor
a través de evaluaciones periddicas de un equipo multidisciplinario, dirigido por
un médico capacitado en el cuidado de nifios con espina bifida, e incluye un
coordinador con responsabilidad en el seguimiento de los pacientes. Los
miembros adicionales del equipo incluyen una enfermera especializada en el
cuidado de nifios con discapacidades multiples, un neurocirujano pediatrico, un
urélogo y un cirujano ortopédico, un fisioterapeuta y un trabajador social.Los
problemas adicionales que el equipo debe abordar incluyen el desarrollo
neuroconductual, la movilidad y los medios de locomocién, el mantenimiento

del peso, el cuidado de la piel y la prevencion de la sensibilizacion al latex.

La razon para la cirugia fetal es que el dafio a la médula espinal expuesta
es progresivo durante la gestacion: por lo tanto, la reparacion temprana de la
lesion, en el utero, puede prevenir el dafio continuo y mejorar el
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resultado clinico. Ademas, la reparacion de espina bifida detiene la fuga de LCR
de la lesion, lo que permite la reversién o resolucion de la hernia de cerebro

posterior.

La primera reparacion exitosa de la espina bifida in Gtero se realizé en
1998. (7)

Impacto en la calidad de vida

MMC tiene un impacto generalizado en el funcionamiento fisico,
neurocognitivo, psicoldgico y social de las personas afectadas. Los nifios y
adolescentes con espina bifida tienen una calidad de vida relacionada con la
salud (CVRS) reducida en comparacion con los individuos sin espina bifida y
aquellos con otras condiciones de salud crénicas. Las medidas de gravedad de
la espina bifida, como el nivel de lesion, el estado de continencia y los resultados
de diversos procedimientos quirdrgicos, tienden a no asociarse con CVRS, otros
factores estadn significativamente asociados, en particular la presencia de
hidrocefalia derivada y la falta de movilidad. Otros predictores robustos de los
efectos de la CVRS incluyen la clase social, los niveles dedolor, el estrés

parental y otros factores familiares. (14)

La tasa de mortalidad entre los jévenes con espina bifida es
aproximadamente del 1% anual entre los 5y los 30 afios, siendo la tasa més alta

entre los que tienen las lesiones de mayor nivel. (14,15)

Actualmente no existe una forma sencilla de predecir el diagnéstico en
base a sintomas presentes después de la ingesta de lactosa. Por lo que contar
con una forma practica facilitara al médico de primer contacto establecer con

mayor objetividad el diagnéstico.
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CAPITULO I

PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

No existen datos estadisticos en el Hospital Universitario, acerca de la
mortalidad y morbilidad en nifios menores de 5 afios con diagnostico de
mielomeningocele, por lo que en base a esto, se plantea la siguiente

interrogante:

¢,Cudl es la morbilidad y mortalidad de los nifios menores de 5 afios con

mielomeningocele?
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CAPITULO IV

JUSTIFICACION

Los defectos del tubo neural después de las cardiopatias congénitas son las
anomalias congénitas de mayor trascendencia, tanto por su frecuencia como por
la repercusion que tienen en la supervivencia y calidad de vida de quienes la
padecen, ademas del cargo de enfermedad, de ahi que sea importante
determinar las principales causas de morbimortalidad en pacientes con
mielomeningocele para tomar medidas que mejoren la atencion médica de estos

pacientes.
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CAPITULO V

HIPOTESIS ALTERNA

Las causas de morbimortalidad en niflos menores de 5 afios con
diagnéstico de mielomeningocele en el Hospital Universitario son semejantes a

las descritas en la literatura.

HIPOTESIS NULA

Las causas de morbimortalidad en niflos menores de 5 afios con
diagnéstico de mielomeningocele en el Hospital Universitario son diferentes a las

descritas en la literatura.
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CAPITULO VI

OBJETIVOS

OBJETIVO GENERAL

Conocer las causas de morbilidad y mortalidad en los nifios menores de
5 afnos con diagnostico de mielomeningocele en el Hospital Universitario “José
Eleuterio Gonzalez” de la Universidad Auténoma de Nuevo Ledn, para realizar

propuestas que mejoren la atencion de estos pacientes.

OBJETIVOS SECUNDARIOS

Conocer las caracteristicas demogréficas de pacientes con mielomeningocele.

Determinar las principales causas de morbilidad y mortalidad.
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CAPITULO VIl

MATERIALY METODOS

Poblacién de estudio

Fue un estudio observacional, retrospectivo, descriptivo y analitico y
comparativo de pacientes de menores de 5 afios de edad con diagndstico de
mielomeningocele, que fueron atendidos en el Hospital Universitario “Dr. José
Eleuterio Gonzalez” en la ciudad de Monterrey, N.L. México, en un periodo de

cinco afos comprendidos de 2012 al 2017.

Se revisaron todos los pacientes registrados en archivo del Hospital
Universitario del 2012 al 2017 con diagnostico de mielomeningocele, utilizando
como clave el registro del CIE10 Q05.9, de cada expediente se analizaron
variables maternas, fetales y de comorbilidades nefro-uroldgicas, neurolégicas y
ortopédicas, posteriormente se utilizaron las medidas de tendencia central

usando el programa SPSS version 23 para el andlisis.
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Se excluyeron pacientes que tenian diagndstico incorrecto o no se

contaban con datos en el expediente para hacer el analisis.

Se eliminaron pacientes cuyos expedientes no se encontraron en

archivo.

Definicion de variables.

VARIABLE DEFINICION DEFINICION TIPO DE ESCALA
CONCEPTUAL | OPERACIONAL VARIABLE DE

MEDICION

Edad Tiempo que ha Tiempo que ha | Cuantitativa Dias
transcurrido del transcurrido desde discontinua
nacimiento el momento del
hasta un nacimiento hasta
determinado su revision.
suceso, se
mide en dias.

Género Caracteristicas Masculino y Cualitativa Femenino
fisiologicas que femenino dicotomica 0 Masculino
diferencian
entre
masculino y
femenino

Peso Resultado de la Kilogramos Cuantitativa Kilogramos
accion de la discontinua
gravedad sobre
los cuerpos

Edad Edad del feto Semanas de Cuantitativa Semanas de

gestacional comprendida gestacion (SDG) discontinua gestacion
desde la
concepcion
desde el primer
dia de la dltima
menstruacion
hasta el
nacimiento

Defectos del | Malformacione Espina bifida, Cualitativa Meningocele

tubo neural s debidas a Espina oculta, Policotémica mielomeningoc
defectos del Espina bifida ele,
cierre del tubo quistica anencefalia y

neural durante
la
embriogénesis

(Meningocele,
mielomeningocele,
anencefalia.

raquisquisis
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Alteraciones Conjunto de Pardlisis, Cualitativa Paralisis,
asociadas alteraciones o Incontinencia de | Nominal Incontinencia
malformaciones esfinteres, de esfinteres,
que se deformidades deformidades
presentan junto musculp_ ) musculo
a los defectos esqueléticas, pie esqueléticas,
neural dysplasia en el equino varo,
cadera, vejiga desarrollo de la
neurogenica, cadera, vejiga
hidronefrosis, neurogénica,
hidrocefalia, crisis hidronefrosis,
convulsivas. hidrocefalia,
Colocacion Procedimiento Colocacion de Cualitativa Siono
de valvula para valvula de derivacion | Dicotémica
ventriculo regular la ventriculo Nominal
peritoneal circulacion cerebral al peritoneo
delLCRYy la
disminucién de
la presion
intracraneal
Ingesta de Administracion Administracion de Cualitativa Siono
acido félico de 400 mcg/dia | 400 mcg/dia de acido | Dicotémica
de acido falico. félico como Nominal
complemento al
ingerido en los
alimentos.
Diagnéstico Estudios de Estudios de Cualitativa Siono
prenatal diagnostico diagnostico cuyo Dicotémica
cuyo objetivo es | objetivo es detectar Nominal
detectar problemas
problemas anatomicos y
anatomicos y fisiologicos en el
fisiologicos en el | cigoto, embrion o
cigoto, embrion | feto tan temprano
o feto tan como sea posible.
temprano como
sea posible.
Complicacion | Patologias o Infeccién Policotémica Infeccion,
es médicas eventos nosocomial, sepsis, Nominal sepsis,
adversos meningoencefalitis, neumonia,
presentados neumonia, meningoencefali
durante su tis
estancia
hospitalaria
Complicacion | Evento adverso | Obstruccion, Policotomica Obstruccion,
es presentado Infeccién, disfuncién | Nominal Infeccidn,
quirdargicas como disfuncion
complicacién
por la
colocacion de la
vélvula de
derivacion
ventriculo
peritoneal
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El célculo de la muestra fue por conveniencia, ya que se analizaron todos
los pacientes con diagnostico de mielomeningocele atendidos en el periodo de

estudio.

Andlisis Estadistico

Se utilizaron variables cuantitativas y cualitativas.

El paquete estadistico: SPSS version 23

Se determinaron medidas de tendencia central como la media y la
dispersion de datos se valoro con la desviacion estdndar, en las variables

categoricas se utilizaron porcentajes.
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CAPITULO VI

RESULTADOS

En el periodo comprendido de enero del 2012 a diciembre de 2017, hubo
un total de 29 casos con mielomeningocele atendidos en menores de 5 afios
(N=29).

En el analisis de las variables maternas encontramos que la edad media
de las madres fue de 24.5 afios con desviacion estandar de 5. El 93% de las
madres se encontraban sanas previo a la gestacion, solo 1 caso de diabetes
mellitus tipo 2 (3.4%) y un caso de una madre con epilepsia (3.4%). Durante la
gestacion 26 madres se mantuvieron sanas (89%), y durante la gestacion se
presentd un caso de toxoplasmosis (3.4%), un caso de diabetes gestacional
(3.4%) y un caso de eclampsia (3.4%). No hubo ningun caso con antecedente de
ingesta prenatal de acido félico, la mayoria presento ingesta de acido félicoal
iniciar el control prenatal 27 casos (93.1%) y en 2 casos no hubo ingesta de acido

félico en ningln momento (6.9%).

Solo 11 de los 29 casos tuvieron diagnéstico prenatal (37.9%)

En relacién al género existieron 18 masculinos (62.1%) y 10 femeninos
(34.5%) y 1 indiferenciado (3.4%). La via de nacimiento mas frecuente fue

cesarea con 18 casos (62.1%), parto 10 casos (34.5%) y un caso de parto

instrumentado con forceps (3.4%).
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La media de edad gestacional fue de 38.1 semanas. El tipo de DNT mas
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frecuente fue: mielomeningocele 23 casos (79.3%), lipomielomeningocele 4

casos (13.8%), espina bifida oculta 1 caso (3.4%).

La localizacion mas frecuente fue lumbar 21 casos (72.4%), seguida por
lumbosacro 3 casos (10.3%), dorsolumbar y sacra con dos casos ambas (6.9%)

y la localizacion menos frecuente fue lumbar con 1 solo caso (3.4%).

A lo largo del periodo de estudio hubo 3 defunciones.

En 10 de los 29 casos (34.4%) no presentaron malformaciones congénitas
asociadas y se encontraron 19/28 casos (67.8%) con malformaciones congénitas
asociadas, las mas frecuentes fueron: hidrocefalia 19 casos (67.8%), pie equino
varo bilateral 3 casos (11.5%), pie calcaneo valgo
1 caso (3.4%), trastorno de diferenciacion sexual 1 caso (3.4%), displasia en el
desarrollo de la cadera 3 casos (11.5%), cardiopatia congénita 1 caso (3.4%),
hidranencefalia 1 caso (3.4%), rifién izquierdo atréfico 1 caso (3.4%), hidrocele
bilateral 1 caso (3.4%), sindactilia 1 caso (3.4%). Cabe aclarar que el numero
total de malformaciones no corresponde al niUmero total de pacientes, ya que

algunos de ellos presentaron mas de una malformacion.

De los 29 pacientes estudiados, 19 (67.8%) presentaron hidrocefalia y
requirieron colocacion de valvula de derivacion ventriculo peritoneal 18/19 casos
(94.7%), solo 1 se manejo de manera conservadora. Se presentaron
complicaciones asociadas a la colocacion de la valvular en varios pacientes:
infeccién de la valvula en 7 de los 18 pacientes (38.8%), disfuncion valvular en
8 de los 18 pacientes (44.4%) y 4 pacientes requirieron multiples recambios
(22.2%).

Dentro de las comorbilidades neuroldgicas tambien se estudio la presencia
de crisis convulsivas que se presento en 8 pacientes de los 28 pacientes
analizados (27.5%).
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Las comorbilidades nefro-urologicas analizadas fueron vejiga
neurogénica, estudidndose 26 de los 29 pacientes en el seguimiento para la
busqueda de dicho diagnostico, 8 casos se reportaron con diagndéstico de vejiga
neurogénica (30.7%) y todos se presentaron con infecciones de vias urinariasde
repeticion. Se reportaron 3 casos de hidronefrosis (11.5%). Otras alteraciones
encontradas fueron 1 caso de rifién izquierdo atrofico (3.4%), 1 caso de
enfermedad renal crénica (3.4%), este paciente ademas tenia diagndstico de
vejiga neurogénica, un caso de reflujo vesicoureteral grado 2 (3.4%) y 1 caso de

criptorquidia (3.4%). 26 de los 29 pacientes estaban en seguimiento por urologia.
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TABLA 1. Caracteristicas maternas

Edad (afios) (n=29) [media, DE] 24.59 (5)
Morbilidad pregestacional (n=29) [N, %]
Sanas 27 (93)
Epilepsia 1(3.7)
Diabetes tipo 2 1(3.7)
Morbilidad gestacional (n=29) [N, %]
Sanas 26 (89)
Toxoplasmosis 1(3.4)
Diabetes gestacional 1(3.4)
Eclampsia 1(3.4)
Ingesta de acido félico (n=29) [N, %]
Pregestacional 0 (0)
Al iniciar control prenatal 27 (93.1)
No 2(6.9)
Diagnastico prenatal (n=29) [N, %]
Si 11 (37.9)
No 18 (62.1)

Fuente: archivo clinico del Hospital Universitario José Eleuterio Gonzalez.
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TABLA 2. Caracteristicas neonatales.

Peso al nacer (n=29) [media, DE] 3.06 (0.705)
Edad gestacional (semanas) (n=29) [media, DE] 38.11 (1.2)
Sexo (n=29) [N, %]

Masculino 18 (62.1)
Femenino 10 (34.5)
Indiferenciado 1(3.4)
Via de nacimiento (n=29) [N, %]

Cesarea 18 (62.1)
Parto 10 (34.5)
Forceps 1(3.4)
APGAR alos 5 minutos (n=29) [media, DE] 8.76 (0.83)
Diagndstico (n=29) [N, %]

Mielomeningocele 23 (79.3)
Lipomielomeningocele 4 (13.8)
Espina bifida oculta 1(3.4)
Lipomeningocele 1(3.4)
Defunciones 3

Fuente: archivo clinico del Hospital Universitario José Eleuterio Gonzalez.

TABLA 3. Comorbilidades nefro-uroldgicas.

Vejiga neurogénica (n=26) [N, %]

Si 8 (30.7)
Infeccidn de vias urinarias (n=8) (N,%) 8 (100)
No 17 (65.3)
Hidronefrosis (n=26) [N, %]
Si 3 (11.5)
No 23 (88.4)
Indeterminado 1(3.8)
Otras (n=26) (N,%)
Rifdn izquierdo atréfico 1(3.8)
Reflujo vesicoureteral grado 2 1(3.8)
Enfermedad renal crénica 1(3.8)
Criptorquidia 1(3.8)
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Fuente: archivo clinico del Hospital Universitario José Eleuterio Gonzalez.
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TABLA 4. Comorbilidades neurolégicas.

Localizacion (n=29) [N, %]

Lumbar 21 (72.4)

Lumbosacro 3(10.3)

Dorsolumbar 2 (6.9)

Sacra 2(6.9)

Dorsal 1(3.4)
Hidrocefalia (n=28) [N, %]

Si 19 (67.85)

No 9 (32.15)
Colocacion de VDVP (N=19), (N,%)

Si 18 (94.7)

No 1(5.3)
Complicaciones asociadas a VDVP

Infeccion (n=18) [N, %] 7 (38.8)

Disfuncion valvular 8 (44.4)

Multiples recambios 4 (22.2)
Crisis convulsivas 8 (27.5)
Control de esfinteres (n=26) [N, %]

Si 9 (34.6)

No 9 (32.6)

Indeterminado 8 (30.7)

Fuente: archivo clinico del Hospital Universitario José Eleuterio Gonzalez.

TABLA 5. Comorbilidades ortopédicas.

Displasia en el desarrollo de la cadera 3(11.5)
Pie equino varo 3(11.5)
Pie calcaneo valgo 1(3.8)

Fuente: archivo clinico del Hospital Universitario José Eleuterio Gonzalez.
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CAPITULO IX

DISCUSION

El mielomeningocele es un defecto congénito de la médula y de los arcos
vertebrales en el que las meninges, la médula y el LCR se hernian y protruyen a
través de un defecto de la columna vertebral apareciendo una masa quistica en

region lumbosacra (75%) no cubierta por piel.

A nivel mundial la incidencia aproximada de los DTN es 1:10,000 nacidos
vivos, en México los reportes de incidencia muestran cifras de 5 a 25:10,000

nacidos vivos (18).

En el estudio retrospectivo titulado "Caracteristicas clinicas de recién
nacidos internados por mielomeningocele en el Hospital del Nifio "Dr. Ovidio
Aliaga Uria". 1993 a 2002", de la ciudad de La Paz mostr6 que la mediana de
edad materna fue 25 aflos, muy semejante a lo reportado en nuestro estudio de

24.5 anos.

De acuerdo a lo reportado en la literatura respecto a los DTN es mas
frecuente en el género femenino. En nuestro estudio encontramos los DTN fueron
también mas frecuentes en el género masculino (62.1%) en relacion al femenino.

(37.9%). Siendo esta tendencia de tipo multifactorial.

Los MMC se ubicaron en la region lumbar en 47.28% y en la region
lumbosacro en 38.18%; de los casos, muy semejante a lo reportado en nuestro
estudio. En nuestro estudio se vié que la complicacion mas frecuente fue la
hidrocefalia con 67.85%, mientras que en el estudio previamente referido 71%

desarrollaron hidrocefalia.
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Se origina habitualmente entre la tercera a cuarta semana de gestacion,
de etiologia multifactorial. En un estudio que se hizo en Canada que evalud la
magnitud de la disminucion después de la fortificacion con acido folico demostro
que la prevalencia de defecto del tubo neural disminuyo en un 46% durante el
periodo completo de fortificacion con acido félico (19). Es lamentable observar
gue a pesar de que esta definido el papel del &cido félico en la prevencion de
defectos del tubo neural, vemos que ninguno de los casos del estudio tienen
ingesta preconcepcional de acido félico y aunque el 93.1% de los casos si
tenian ingesta de acido félico, esta se inicio tarde ya que el inicio del control
prenatal ocurrié entre el segundo y tercer mes en la mayoria de los casos. De ahi
gue sea un punto de oportunidad, buscar estrategias para mejorar la ingestade

acido félico en las mujeres en edad reproductiva.

El diagnostico prenatal incluye la determinacion de alfafetoproteina entre
la 14°-16° semanas de gestacién, asi como ecografia antes de la 20 semanas de
gestacion (apertura del arco neural, saco del mielomeningocele vy
malformaciones asociadas). Aun sigue siendo baja la cifra de casos con
diagnostico prenatal, en nuestro estudio unicamente 37.9% tenian un diagnostico
prenatal, por lo que insistimos en que es un area de oportunidad de todo el
personal de salud involucrado en los cuidados prenatales, para mejorar las

condiciones de los pacientes con MMC.

Se prefiere la cesarea al parto vaginal para evitar las complicaciones
derivadas de la ruptura del mielomeningocele y asi lo vemos en nuestro estudio

con 62.1% de los casos nacidos por cesarea.

Al recién nacido con esta malformacion debe intervenirsele en las primeras
36 horas de vida extrauterina, pudimos observar en nuestro estudio 96.5% de los

casos fueron sometidos en este tiempo a reparacion quirdrgica,
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una vez reparado el defecto debe vigilarse la presencia de complicaciones,
tales como infeccion, fistulas o hidrocefalia, siendo la mas frecuente reportada en

nuestro estudio la hidrocefalia.

La supervivencia es del 70% para el primer afio y del 50- 60% para los 5
afos. Nosotros observamos a lo largo de los 5 afios 3 defunciones, dos de ellas
en el periodo neonatal, con varias malformaciones presentes, el tercer caso
fallecido fue un paciente que desarrollo hidrocefalia y requirié multiples recambios

valvulares por infeccion y disfuncion valvular, presentando sepsis.

La mayoria segun la literatura llegan a los 30 afios de edad, pero con
graves secuelas fisicas y psicoldgicas. Las manifestaciones clinicas van a
depender fundamentalmente del nivel lesional. Cuando el mielomeningocele es
sacro, aparece incontinencia de esfinteres, con anestesia perineal y escasa
afectacion motora. Las lesiones lumbares se van a manifestar por una paralisis
flacida y  arrefléxica, incontinencia  esfinteriana y  deformidades

musculoesqueléticas de la extremidades inferiores.
Una limitacion del estudio es que es un estudio retrospectivo, se sugiere

realizar un analisis similar de tipo prospectivo para lograr crear una guia de

seguimiento y manejo multidisciplinario de los pacientes con mielomeningocele.
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CAPITULO X

CONCLUSION

El riesgo de morbimortalidad es mayor en forma proporcional al nimero
de malformaciones congénitas asociadas.

Las comorbilidades son similares a las reportadas en la literatura

Se requiere manejo multidisciplinario para dar seguimiento adecuado a
los pacientes con mielomeningocele, lo cual impactara en su calidad de vida.

Es importante realizar estudios prospectivos para unificar criterios en la
atencion de los pacientes con mielomeningocele.
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CAPITULO Xl
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