Defectos del tubo neural

DEFECTOSDEL TUBO NEURAL

. Enéd desarrollo del SNC normal ocurrela Neurulacién que son
fendmenosinductivos que suceden en la cara dorsal del embrion y dan
lugar alaformacion del cerebroy la médula espinal.

. Laalteracion dela Neurulacion resulta en diversoserroresdel cierredel
tubo neural, que se acompafnan de alteraciones del esqueleto axial, y delas
cubiertas meningovascularesy dérmicas suprayacentes.

. A la3° semana de gestacion el tubo neural se forma como resultado de
migracién medial del doblez neural ectodér mico.

. Al final del desarrollo normal dela médula espinal, que sucede en la 4°
semana de gestacion, los cuer pos vertebrales son formados a partir delos
somitas mesodérmicas laterales; si lamédulafalla en formarse, la
migracién de los somitas se bloquea interrumpiendo asi la fusion de los
arcos vertebralesy cubiertas dérmicas.

TIPOSDE DEFECTOSDEL TUBO NEURAL:

1. Craneorraquisquisis: fracaso total dela Neurulacion. Hay una estructura
parecida a placa neural, de principio afin, sin esqueleto, ni cubierta
dérmica. Lamayoria son abortos espontaneos.

2. Anencefalia: fracaso del cierredela parte anterior del tubo neural. Existe
afeccion del prosencéfalo y grado variable de compromiso del tallo
encefélico. Antecedente de polihidroamnios, fallecen en horas 6 dias.

3. Miedlosguisis. fracaso del cierre del tubo neural posterior. Seformauna
estructura parecida a placa neural que comprende grandes por ciones de
medula espinal, sin vértebra, ni dermis. La mayoria son mortinatos.

4. Encefalocele: trastorno restringido de la Neurulacion que afecta el cierre
dela parteanterior del tubo neural. El 70% son occipital, existe el frontal
(demegjor prondstico) que en ocasiones puede protruir hacia cavidad
nasal. El 50% se acompafia de hidrocefalia.

http://www.prematuros.cl/guiasneo/defectostuboneural .htm (1 de 6)09-05-2006 17:03:24



Defectos del tubo neural

5. Mielomeningocele: fracaso restringido del cierre del tubo neural
posterior, 80% afecta zonalumbar. Esél defecto primario mas comun del
tubo neural. Consiste en un abombamiento sacular delos elementos
neur ales, habitualmente en una solucion de continuidad 6seay detejidos
blandos. EI mielomeningocele lumbar se asocia en un 90% con
hidrocefalia, solo en un 15% aparecen signos de hipertension
endocraneana precoz por lo que debe buscar se con ecogr afia seriada,
éstos aparecen ala 3-4 semanas de vida en los pacientes sin derivacion.
La hidrocefalia es secundaria a la malformacion de Arnold-Chiari tipo I,
la cual puede presentar se con alteracion de deglucion, estridor laringeo,
apneas. Puede asociarsea otrasanormalidades del SNC como disgenesia

cortical.

6. Disrrafiasocultas: Representan trastornos de la formacion caudal del
tubo neural, (alteracion de neurulacion secundaria), tienen piel intacta
sobrelesiéon. Sin protrusion de elementos espinales, sugieren la presencia
de estigmas dérmicos. presencia de cabello, aplasia cutis, hoyuelo o sinus,
decoloracion de piel 6 lipoma como unico signo, hemangioma.

. Lipomaintradural: Infiltracion grasa de la médula espinal.

. Diastematomelia: Espicula 6sea 6 banda fibrosa que
divide la médula.

. Quiste o sinusdermoidey epidermoide: I nvaginacion de
epider mis superficial.

. Tumor caudo equina: Compresiéon de médula.

. Meningocele anterior sacral: Herniacion anterior de
elementos espinales dentro de la pelvis.

. Médula anclada:

o Primaria: Médulafija anchaimpidiendo
migracion hacia arriba.

o Secundaria: Fijacion 6 compresion de médula a
partir de adherencias postoper atorias, bandas
fibrosas, lipomasy quistes.

. Sindrome deregresion caudal: fusién de nervios hasta
agenesia de médula, cambios atr 6ficos de masculos y
huesos de piernas. Hijo de madr e diabética tiene riesgo
aumentado 15-20 veces mayor .
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FRECUENCIA:

. 1,56/ 1000 nacidos vivos en Chileprevio ala
suplementacion de acido félico. Post-suplementacion
disminuyo a 0,8-0,9/ 1000 nacidos vivos.

FACTORESETIOLOGICOS:

. Herencia multifactorial, genes mutantes tnicos (Sindrome
de Meckel), anor malidades cromosdmicas T13, T18.

. Teratogenos. exposicion fetal al alcohal,
anticonvulsivantes (car bamazepina, acido valproico),
deficiencia nutricional de acido félicoy de zinc,
talidomida, exceso de carga deradicaleslibres,
hiperter mia materna, obesidad.

DIAGNOSTICO PRENATAL:

. Laecografia obstétrica sefiala:

o Grado de hidrocefaliay malformacion del cerebro.

o Extension delesion 6sea dela médula.

o Protrusion del saco fuera del plano dorsal de la espalda.

o Extension delos movimientos de extremidades.

o Presencia de anormalidades de costillay vértebras, xifosis.

. Laboratorio:

o Alfafetoproteina (alta sensibilidad per o poco especifica) elevacion
mas de 3 veces del valor normal. Antes de las 24 semanas de
gestacion indica un feto con anor malidad del tubo neural en 70 %
de los casos.

. Hecho € diagnostico derivar a salud mental a padres.

TIPO DE PARTO:

. Cesdreaantesdeiniciado € trabajo de parto, porqueresulta en una
menor tasa de paralisisalos 2 afios que un parto por via vaginal 0 cesarea
después deiniciado € trabajo de parto.

. Contraindicacion de cesarea de causa fetal: Anormalidad fetal fatal, sin
despropor cion cefalopélvica.

. ldealmente momento del parto avisado y coor dinado equipo
multidisciplinario: neonatélogo, neurocir ujano, psicologo.
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MANEJO POSTPARTO.

. Recibir con ropa estéril, cubrir zona del defecto con plastico estéril, o
apoésito estéril humedecido en suero fisiol dgico.

. Hospitalizar en incubadora.

. Mantener en dectbito ventral ¢ lateral para proteger € tejido neural
expuesto.

. Mantener normotermia.

. Aporte de solucion glucosada endovenosa.

. Inicio aporte enteral cauteloso (mayor riesgo ECN.), posterior ala
correccién quirargica.

. Evaluacion por neurocirujano.

. Evaluacion del R.N. para establecer € nivel delesién neuroldgicay buscar
otras anomalias congénitas asociadas.

. Silalesion esta abierta constituye una emer gencia neuroquir urgica. Se
debe procurar cierre precoz (6-24 horas) einiciar tratamiento antibiético
con cloxacilinay gentamicina para evitar infeccion del SNC. El uso de
tratamiento antibidtico profilactico disminuye la ventriculitisde 19% (sin
antibiotico) a 1% (con antibiotico).

. Siladisrrafiaesta cerrada o al momento deinstalar valvula
ventriculoperitoneal usar profilaxis prequirurgica con cefazolina 20-25
mg/kg/dosis 2-3 veces al dia, 6 dosis.

. Derivacion ventricular: colocacion méstemprana de derivacién mejora el
resultado cognitivo. Lainfeccion del SNC con 6 sin derivacion se
correlaciona con menor coeficiente intelectual.

. Evaluar con radiografia de columna (ver nivel de tltima vértebra
comprometida) y de extremidades inferiores.

. Evaluar con ecografia cerebral en bausqueda de ventriculomegaliay otras
malfor maciones del SNC.

. Evaluar con ecografia abdominal (ver tamafio derifionesy alteraciones
asociadas).

. Procurar estrecho vinculo con los padres dentro de los primer os dias post
operatorio, contacto piel a piel, parafavorecer acercamientoy
aceptacion.

. Contactar con grupo de padres derecién nacido disrraficos, ingresar a
Fonadis.
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Manej o Ur ol 6gico:

. Sobree 90% de los pacientes con mielomeningocele tienen alguna forma
de vejiga neur ogeénica.

. Esextremadamentedificil predecir € tipo de disfuncion vesical en
periodo neonatal.

. El paso apropiado esasegurar un vaciamiento inter mitentey completo de
la vejiga, con sondeo inter mitente.

. Norealizar maniobrade Credé.

. Realizar estudio urodinamico.

Mangjo Traumatol gico:

. Frecuente asociacién con pie Bot y escoliosis, requier e evaluacion por
traumatélogo.

Prevencion:

. Consgo genético, recurrencia 1 hermano afectado: 3-5%, 2 hermanos
afectados 10%.

. Dar éacido félico prenatal 400 microgramos (0,4mg) por un mesprevio a
gestacion, y durante los 3 primer os meses de gestacion. La fortificacion de
la harina de trigo actualmente cubr e estas r ecomendaciones.

. En caso demadre con antecedente de un hijo con disrrafia la dosis debe
ser de 4 mg/dia. Disminuyerecurrenciaen 71%.

CORRELACION INERVACION SEGMENTARIA, FUNCION
MOTORA Y REFLEJOS.

Nivel | Funcién motora Reflejos

L1-L2 |Flexién cadera

Aduccion cader a, extension

Ll delarodilla

Reflgjo patelar

Flexion derodilla,
L5-S1 dorsiflexion tobillo, flexion  |Reflgjo del tobillo
plantar del tobillo

S1-4 Flexion dedos de los pies Rgf_lejoanal, funcion. dela
vejigay €l recto
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