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RESUMEN. El mielomeningocele es una de las malformaciones
congénitas mas frecuentes en Honduras, que se caracteriza
por un cierre anormal de la lamina posterior de los cuerpos
vertebrales, con la exposicion de las estructuras nerviosas. El
proposito de esta revision fue recopilar informacion que apoye
la practica clinica oportuna en pacientes con mielomeningocele,
especialmente en la literatura médica hondurefia, reforzada con
literatura de otras revistas médicas nacionales e internacionales,
en la base de datos PubMed y LILACS, para el periodo 1985-
2018. En conclusion, dar un manejo oportuno proporciona un
mejor pronostico y calidad de vida a los pacientes con defectos
del tubo neural.
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INTRODUCCION

Anualmente nacen en el mundo 500,000 nifios con defec-
tos del tubo neural, representando la segunda causa de malfor-
maciones, después de las cardiopatias congénitas, y la primera
causa de muerte en menores de un afio. EI mielomeningocele
es la forma mas frecuente de Disrafismo espinal, con una inci-
dencia de 1-2 por cada mil nacidos vivos,"® representando un
importante problema de salud que puede ser prevenible.

El término “disrafismo espinal” engloba un grupo hetero-
géneo de malformaciones congénitas de la médula espinal, las
cuales se caracterizan por la falta de fusién de las estructuras
neurales, 6seas y mesenquimatosas de la linea media. En
Honduras el mielomeningocele representa el 44% de nifios que
nacen con malformaciones congénitas y es una de las patolo-
gias que mas repercusiones posteriores conlleva.

El objetivo de esta revision fue extraer informacién que ha
aparecido sobre el tema especialmente en las revistas médicas
de Honduras, en PubMed y LILACS, utilizando las palabras cla-
ve disrafismo espinal y defectos del tubo neural.

DEFINICION

El mielomeningocele esta comprendido dentro de los de-
fectos del tubo neural, que se originan como consecuencia del
cierre anormal de los pliegues neurales durante la tercera y
cuarta semana del desarrollo embrionario. Se interfiere con la
induccién y morfogénesis de los arcos vertebrales, y se altera la
fusién de estos, produciendo lesién de la médula espinal, me-
ninges, raices nerviosas e integridad cutanea.**

ETIOLOGIA

El mielomeningocele se produce por un cierre anormal de
los pliegues neurales, alterando la fusién normal del neuroporo
caudal, el cual debe cerrarse a los 26 dias de la gestacién.*®
Una de las principales causas vinculadas en el desarrollo del
mielomeningocele, es la deficiencia de &cido félico de la die-
ta o por factores genéticos relacionados con el transporte de
la vitamina B12, metabolismo de los folatos y los procesos de
metilacién. El estudio de Asociacion de base familiar de metilen-
tetrahidrofolato reductasa (MTHFR) y mielomeningocele, afirma
que ciertas modificaciones del gen que codifica la 5,10 MTHFR
altera la conversion del acido folico que se obtiene de la dieta
a su forma activa, y por lo tanto no permite la transformacién
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de homocisteina a metionina y esto favorece el desarrollo de
defectos del tubo neural.*” También se ha considerado la expo-
sicion materna a farmacos que pueden tener un efecto teratdge-
no como el acido valproico, carbamazepinas, y otras sustancias
que cruzan la barrera placentaria, y producir anomalias a nivel
del sistema nervioso central durante la organogénesis.® 62

Se ha sugerido que la exposicidn materna a pesticidas, me-
tales pesados, solventes, radiaciones ionizantes y gases anes-
tésicos, pueden predisponer a un cierre anormal del tubo neu-
ral, como también el riesgo potencial a una exposicion paterna
a toxicos que produzcan dafio a las células germinales o fluidos
seminales. ¢ Ademas, se ha indicado que enfermedades croni-
cas maternas, como Diabetes Mellitus, se vinculan a la deficiencia
funcional del &cido araquidénico, inhibicion de la glicolisis fetal y
alteracién de la vesicula vitelina, produciendo mayores concen-
traciones de la hemoglobina glicosilada y reduccién de niveles
plasmaticos de factores de crecimiento, lo cual favoreceria la mal-
formacion espinal.* Asi mismo se han vinculado las enfermedades
infecciosas durante el primer trimestre de gestacion, como citome-
galovirus, rubéola, herpes congénito con esta malformacion.>8

EPIDEMIOLOGIA

Mundialmente se presenta una incidencia de defectos del
tubo neural de 1-8 casos por cada 10,000 nacidos vivos. Espe-
cificamente sobre mielomeningocele en Honduras en el estudio
realizado por Méndez y Aceituno, en el Hospital Escuela, en pe-
riodo comprendido del 2000-2009, sobre Malformaciones congé-
nitas del sistema nervioso central, reportan que del total de casos
revisados el 44% fueron nifios con mielomeningocele.® En Espafia
en el 2008 ,se reportaron estadisticas de 1-2 casos de esta enfer-
medad por cada mil nacidos vivos, observandose su predominio
en madres con nivel socioeconémico y educacional bajo.5¢

En el Instituto nacional de pediatria en México en el 2001,
segun Medina y colaboradores, se reporté que; 1.2 por cada mil
nacidos vivos, presentaron la enfermedad,” y en Chile segun
Pardo y colaboradores en el 2014 se encontr6 igual dato es-
tadistico de la enfermedad que reporto Espafia.” Segln datos

nacionales, en estudios realizados en el IHSS en Tegucigalpa,
en periodos comprendidos desde 1998 al 2015, la incidencia de
anomalias congénitas ha sido reportada con variantes significa-
tivas. En el estudio de Rodriguez y Alvarenga en 1999 se pre-
sentaron malformaciones congénitas externas en 10 por cada
mil nacidos vivos, de los cuales el 51.5% fueron defectos de cie-
rre del tubo neural, mientras en el estudio de Lépez y Mayes, en
periodo del 2002-2004 realizado en el mismo hospital tan sélo 4
afios después, reportaron una incidencia de 21.1 por cada 1000
nacidos vivos donde el 24.7% de los sistemas afectados eran
piel y sistema esquelético y otro 24.7% del sistema nervioso
central.">** Milla y colaboradores en el 2007 estimaron que la
prevalencia de defectos del tubo neural en Honduras era del
2.43 por cada 1000 nacidos vivos."En el estudio realizado en el
Materno Infantil del Hospital Escuela, por Carcamo y Nazar, que
incluy6 pacientes atendidos entre 1980 y 1984, se reportaron 84
pacientes, pero no se reporté una tasa de incidencia."

CLASIFICACION DE LOS DEFECTOS DEL TUBO NEURAL

La clasificacién que se reviso sobre los defectos del tubo
neural se basa en la localizacién anatémica. A continuacion, se
presenta el (Cuadro 1), en donde se brinda explicacion detalla-
da de la misma.>’

MANIFESTACIONES CLINICAS

La sintomatologia de estos pacientes y el grado de déficit
neuroldgico dependera de la localizacion del defecto, entre mas
alta se encuentre la lesion, mayor podra ser el déficit sensiti-
vo y motor del paciente. Dependiendo del tamafio del defecto,
su localizacion y el compromiso de estructuras neurales, po-
dra presentarse paralisis parcial o total en miembros inferiores,
pérdida de la sensibilidad tanto superficial como profunda en
las extremidades, alteraciones uroldgicas, pérdida de control de
esfinteres, defectos encefalicos y ortopédicos.

En cuanto a la localizacion del mielomeningocele segun los
estudios de Aparicio y Lopez de Lara, en el 2008, se encontro la
localizacion dorso-lumbar en el 50% de los casos, lumbo-sacro

Cuadro 1. Clasificacion de los defectos del tubo neural (adaptado de referencias 5,7).

LOCALIZACION

Consiste en una falla en la fusién de los arcos vertebrales, sin
la afectacion de estructuras neurolégicas como las meninges
o la piel, pueden encontrarse “estigmas cutaneos” y asociar-

El saco contiene meninges: duramadre, aracnoides y liquido
cefalorraquideo, que hacen prominencia hacia el canal ver-

Esta prominencia afecta a la médula espinal ademas de las
meninges. Pueden estar cubiertos por piel o una membrana

Fisura amplia de la columna vertebral, dejando expuesta la
médula espinal, la cual también posee malformaciones.

Falta del cierre del neuroporo cefélico o anterior, se caracteri-
za por la ausencia de huesos craneales.

Trastornos secundarios a la falla en la formacién del craneo,
se asocian a malformaciones encefalicas.

Puede ser a cualquier nivel, pero mas
comun: columna lumbar baja y sacra.
(L4-S1).

Cualquier punto de la columna verte-
bral, mas comin en columna lumbo-
sacra.

Localizacion dorsolumbar o lumbar
50%, Lumbosacro 25%, cervical o dor-
sal 10%.

Columna vertebral.

Craneo.

Craneo: a nivel nasal, frontal u occipital.

CLASIFICACION SUBCLASIFICACION  CONCEPTO
ESPINA BIFIDA OCULTA
se a médula anclada.
ESPINA BIFIDA QUISTICA  MENINGOCELE
tebral.
MIELOMENIGOCELE
muy delgada.
OTROS DEFECTOS RAQUISQUICIS
ANENCEFALIA
ENCEFALOCELE
XXX
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en el 25%, cervical-toracico 10%.5° En un estudio Rodriguez y
Barrantes en el Hospital Nacional de Costa Rica en el 2001, 47%
en regién lumbar, lumbo-sacro en un 27%, cervico-dorsal 16% y
sacro 10%." En el estudio Carcamo y Nazar, realizado el Hos-
pital Escuela en el periodo de 1980 a 1984, sobre las localiza-
ciones reportadas fueron 2.3% a nivel occipito-cervical, torécica
8.3%, toraco-lumbar 13%, lumbar 30%, y lumbo-sacra 38%."

DIAGNOSTICO

Durante la formacion del tubo neural, éste se encuentra abier-
to en sus dos extremos, cefalico y caudal. A los 24 dias se produce
el cierre del neuroporo cefélico o anterior, a los 26 dias se cierra
el neuroporo caudal o posterior, antes de este tiempo ambos ex-
tremos se comunican hacia la cavidad amniética, si después de
este tiempo existe una exposicidn de alguno de estos extremos, se
puede utilizar la alfa-fetoproteina- acetilcolinesterasa, como mar-
cador bioquimico, este debe medirse entre las 13-16 semanas de
gestacion, se consideran valores normales 500 ng/ml, resultando
positivos valores iguales o mayores a 1000 ng/ml.466

El ultrasonido obstétrico utilizado durante los controles
prenatales podria establecer un diagnostico temprano deter-
minando localizacion y presencia de cifosis, escoliosis e
hidrocefalia, y asi poder determinar intrautero la severidad y
prondstico del paciente. En un estudio realizado en el Hospital
Materno Infantil de Tegucigalpa en el 2006, sobre la especificidad
de utilizar el ultrasonido abdominal en embarazadas para la
deteccién de malformaciones congénitas, demostré que, este
posee una sensibilidad de 0.96 y un indice de especificidad
de 0.99, siendo el mielomeningocele la tercera malformacion
congénita mas frecuente.'™"®

Aln esta en discusion el uso de la Resonancia Magnéti-
ca, pero se considera en situaciones especiales como obesidad
materna y oligohidramnios. Aunque no se han demostrado al-
teraciones fetales secundarias a la exposicion del campo mag-
nético durante el embarazo, tampoco se recomienda como un
estudio de rutina en el primer trimestre.> %"

TRATAMIENTO

Una vez que el nifio ha sido diagnosticado y su estado ge-
neral es estable, debera presentarse al neurocirujano para que
se realice el tratamiento quirtirgico, Actualmente con técnicas
avanzadas, se proponen dos opciones de tratamiento: cirugia
postnatal o la cirugia prenatal. La cirugia posnatal, tiene como
objetivo liberar la médula espinal, expuesta de sus adherencias
a la piel, introducir el contenido neural, cerrar las cubiertas me-
ningeas, musculos y piel por encima del defecto, esta técnica
sigue siendo la mas utilizada sobre todo en paises donde no se
cuenta con muchos recursos econdémicos.?%

En un estudio de Sepulveda Gonzalez y colaboradores en
el 2018, publicaron los resultados en sus cirugias fetoscdpicas
para reparacion defectos del tubo neural (DTN), ellos modifi-
caron la técnica utilizada previamente por Kohl y Pedreira. Su
nueva técnica consistié en una laparotomia con diversas modi-
ficaciones técnicas del proceso, dando como resultado una so-
brevida del 100% con solo 36% de nacimientos antes de las 37
semanas, posibilidad de parto vaginal en 50% de los casos. %
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MIELOMENINGOCELE

El abordaje oportuno de esta malformacién es de vital im-
portancia, ya que se previenen las infecciones del sistema ner-
vioso central, se reduce la incidencia de discapacidades motri-
ces e intelectuales, mejorando por tanto el prondstico y calidad
de vida del paciente.?® Segun practica clinica hondurefia y ob-
servando los resultados de un estudio realizado en el Hospital
de Guadalajara, México por Arredondo-Navarro en el 2013, se
evidencio que aquellos neonatos con mayor prondstico de vida
son operados antes de 72 horas.?

Posteriormente debe seguirse un manejo multidisciplinario
por los servicios de pediatria, neurocirugia, cirugia pediatrica,
ortopedia, urologia, fisiatria, nutricion, psicologia, trabajo social,
etc., continuar con el estudio de anomalias asociadas, terapia
fisica e integracion social.?> %

COMPLICACIONES

El mielomeningocele ademas de las manifestaciones neu-
rolégicas ya mencionadas, se asocia a complicaciones como Hi-
drocefalia generalmente asociada a la malformacion de Arnold
Chiari, observado en el 80-90% de los pacientes, también puede
asociarse a otras malformaciones como pie zambo, subluxacién
de caderas, cifosis, escoliosis, trastorno de los esfinteres vesical
y anal, vejiga neurogénica y subsecuentemente infecciones uri-
narias afectan a 1 de cada 1000 recién nacidos, reflujo vesicoure-
teral, alteraciones del aprendizaje, e hidranencefalia.?® 2

PREVENCION

La prevencion primaria sigue jugando un papel crucial en
la reduccion de casos de mielomeningocele. La educacion de la
poblacién en edad reproductiva y el enriquecimiento de alimen-
tos, como la fortificacién de las harinas con &cido félico, dismi-
nuyen el riesgo de defectos del tubo neural en un 70%, por lo
que se recomienda una ingesta diaria de 0.4 mg en toda mujer
en edad fértil y de 4 mg en mujeres con antecedentes previos
de hijos con defectos del tubo neural.5 7303

CONCLUSION

Los defectos del tubo neural en Honduras poseen una pre-
valencia del 2.43 por cada 1000 nacidos vivos, siendo el mielo-
meningocele una de los mas comunes. Evidenciando con nues-
tra practica clinica y la revision de multiple literatura hondurefia y
extranjera, que el abordaje oportuno agilizando el proceso ope-
ratorio dentro de las primeras 72 horas de vida del neonato, nos
permite prevenir las infecciones del sistema nervioso central,
como el reducir las secuelas motrices e intelectuales en el nifio.

La prevencion primaria sigue siendo la forma mas accesi-
ble y costo efectivo que tenemos a la mano para poder preve-
nir los defectos del tubo neural, enfatizando en las mujeres en
edad reproductiva la ingesta idonea de acido folico, todo esto
aunado a la educacién que el médico de familia y la sociedad
debe infundir en el nucleo familiar. Ademas, como conocemos,
parte de los objetivos de las metas del milenio en Honduras
2020, son la reduccion de la mortalidad materno infantil, siendo
las malformaciones congénitas, en especifico los defectos del
tubo neural como mencionamos en esta revision, la principal
causa de muertes en menores de un afo.
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CONTRIBUCIONES

Ambos autores concibieron y disefiaron la revisién biblio-

grafica. Tanto la redaccidn, revisién, atencién de las recomen-
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daciones editoriales y aprobacion de la version final del manus-
crito fue realizada en conjunto.
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ABSTRACT. Myelomeningocele is one of the most frequent
congenital malformations in Honduras, characterized by an
abnormal closure of the posterior lamina of the vertebral bodies,
with the exposure of the nervous structures. The purpose of this
review was to collect information that supports timely clinical
practice in patients with myelomeningocele, especially in the
Honduran medical literature, reinforced with literature from
other national and international medical journals, in the PubMed
database and LILACS, for the period 1985-2018. In conclusion,
giving timely management provides a better prognosis and quality
of life for patients with neural tube defects.
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