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RESUMEN

Introduccion: El mielomeningocele es el defecto del tubo neural mas frecuente, causante
de una gran discapacidad y mortalidad. La etiologia es multifactorial, pero se conoce que los
suplementos de acido folico previenen hasta el 72% de los casos. El diagndstico prenatal es
esencial para una adecuada planificacion del parto. Es importante reparar el defecto antes de
las 48 horas del nacimiento y un cuidado posterior multidisciplinario de por vida. El acceso

a todo ello esta muy limitado en Africa del Este, lo que supone un grave problema sanitario.

Objetivo: Estudiar el manejo y la evolucion de los pacientes ingresados con

mielomeningocele en el Instituto NED-Mnazi Mmoja de Zanzibar (Tanzania).

Material y métodos: Se trata de un estudio observacional, descriptivo y analitico bivariante,
longitudinal-retrospectivo. Se analizaron los datos de los pacientes atendidos con
mielomeningocele en el instituto NED-Mnazi Mmoja desde octubre de 2016 hasta

noviembre de 2022.

Resultados: Se estudiaron 97 pacientes de los cuales, 50,5% fueron ninas. El 50,5%
procedian de Unguja, 45,3% de Pemba y 4,2% del continente tanzano. La media de edad fue
7,12 +/- 12,34 dias. 6 embarazos fueron reforzados con acido folico y 16 fueron
diagnosticados de ventriculomegalia prenatalmente. La mayoria de las lesiones no estaban
epitelizadas y la complicacion postoperatoria mas frecuente fue la fistula de LCR. El 26,8%

desarrollaron hidrocefalia y fallecio6 el 19°6%.

Conclusion: El Instituto NED-Mnazi Mmoja ha permitido estudiar que un buen control del
embarazo y la cirugia neonatal temprana son esenciales para reducir la morbimortalidad de

los pacientes.

Palabras clave: Africa del Este, Defectos del Tubo Neural, Hidrocefalia,

Meningomielocele, Procedimientos Neuroquirargicos, Salud Global, Zanzibar.
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ABSTRACT

Introduction: Myelomeningocele is the most common neural tube defect and causes great
disability and mortality. The cause is multifactorial, but it is known that folic acid
supplements prevent up to 72% of cases. Prenatal diagnosis is essential for proper delivery
planning. It is important to repair the defect within 48 hours of birth and a multidisciplinary
aftercare for life. Access to all of this is very limited in sub-Saharan Africa, which is a serious

health problem.

Objective: To study the management and evolution of patients admitted with

myelomeningocele at the NED-Mnazi Mmoja Institute in Zanzibar (Tanzania).

Material and methods: This is an observational, descriptive and analytical bivariate,
longitudinal-retrospective study. Data from patients treated with myelomeningocele at the

NED-Mnazi Mmoja institute from October 2016 to November 2022 were analyzed.

Results: 97 patients were studied, of which 50.5% were girls. 50.5% came from Unguja,
45.3% from Pemba and 4.2% from the Tanzanian mainland. The mean age was 7.12 +/-
12.34 days. 6 pregnancies were boosted with folic acid and 16 were diagnosed with
ventriculomegaly prenatally. Most of the lesions were not epithelized and the most frequent
postoperative complication was cerebrospinal fluid fistula. 26.8% developed hydrocephalus

and 19.6% died.

Conclusion: The NED-Mnazi Mmoja Institute has made it possible to study that good
control of pregnancy and early neonatal surgery are essential to reduce the morbidity and

mortality of patients.

Keywords: Eastern Africa, Global Health, Hydrocephalus, Meningomyelocele, Neural Tube

Defects, Neurosurgical Procedures, Zanzibar.
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Abreviaturas/Acronimos:

AFP: Alfafetoproteina

DeCS: Descriptores de Ciencias de la Salud

DTN: Defectos del tubo neural

ETV: Ventriculostomia endoscopica del tercer ventriculo
ETV-CPC: Ventriculostomia endoscopica del tercer ventriculo con coagulacion del
plexo coroideo

INEDMM: Instituto NED-Mnazi Mmoja

LCR: Liquido cefalorraquideo

MeSH: Medical Subject Headings

MMC: Mielomeningocele

NED: Neurocirugia, Educacion y Desarrollo

PIMB: Paises de Ingreso Medio y Bajo

RMN: Resonancia magnética nuclear

TOPFA: Interrupcion de Embarazo por Anomalia Fetal

DVP: derivacion ventriculoperitoneal
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I INTRODUCCION

1.1  GENERALIDADES

Los defectos del tubo neural (DTN) son la segunda causa de anomalias congénitas en el
nacimiento, por detras de los defectos congénitos cardiacos. (1) Surgen de un error en el
cierre del tubo neural durante la embriogénesis que conducen a un sistema nervioso central

defectuoso. (2)

Los DTN se pueden clasificar, segun la exposicion, en dos grupos distintos: NTD abiertos y
NTD cerrados. Los NTD abiertos se caracterizan por la exposicion de tejido nervioso al
medio ambiente mientras que en los cerrados el defecto esta cubierto por piel. Las formas
abiertas mas caracteristicas son anencefalia, mielomeningocele (MMC) vy
craneorraquisquisis. Algunos de los defectos cerrados son: encefalocele, meningocele,

iniencefalia, lipomeningocele, agenesia sacra y disrafismos espinales ocultos (3).

Por otro lado, si clasificamos los DTN segun la localizacion, se dividen en dos grupos:
craneales y espinales. Dentro de los DTN espinales o espina bifida se incluyen (Figura 1): la
espina bifida oculta (defecto 6seo de la columna vertebral cubierto por piel normal,
frecuentemente a nivel S1-S2) y la espina bifida quistica (herniacion sacular con contenido
nervioso a causa de un defecto 6seo de la columna neural). La espina bifida quistica se puede
subdividir en meningocele (herniacion de las meninges con liquido cefalorraquideo (LCR)
cubiertos por piel) y el MMC (la protrusion encierra médula espinal o raices nerviosas,

ademas de las meninges) (4).

Tlustracion 1: Nifio con MMC

Do Mister

Spinal Catd |

“Illustration of baby with spina bifida”. Centers
for Disease Control and Prevention. 2010

11
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Este trabajo se centra en el MMC porque concentra la mayor prevalencia y por tanto, la
mayor morbimortalidad de DTN (5). La falta de acceso al tratamiento quirurgico inmediato
y multidisciplinar a largo plazo hace que el MMC sea uno de los problemas de salud mas

graves en Africa subsahariana (6).

1.2 EMBRIOLOGIA Y PATOGENESIS

El sistema nervioso central deriva de una estructura embrionaria descrita como tubo neural.
El proceso de formacion del tubo neural se denomina neurulacion y se divide en dos etapas:
la neurulacion primaria y neurulacion secundaria. El objetivo de la neurulacion primaria es
la formacion de cerebro y gran parte de la médula espinal. La neurulacion comienza a partir
de una placa de ectodermo engrosado situada en la region dorsal del embrién, denominada
placa neural, que aparece en el dia 18 de la gestacion. Para que el tubo neural se forme, es
necesario el plegamiento longitudinal de dicha placa y la union de sus bordes (denominados
pliegues neurales), previamente engrosados y elevados. (7) La uniéon comienza en la region
cervical y avanza de manera irregular en direccion cefélica y caudal. La placa neural se
convierte en el tubo neural alrededor de los dias 22 y 23 de gestacién con los extremos
craneal (neurdporo anterior) y caudal (neurdporo posterior) abiertos. El dia 25 se cierra
cranealmente y el 28 caudalmente. (8) E1 MMC resulta, por tanto, en un error durante la
neurulacion primaria, concretamente durante la fusion de los pliegues neurales espinales en
la linea media, lo que da como resultado una placoda neural persistente. (7,8) Asi, una
persistencia la comunicacion del tejido neural con el ambiente uterino explica la elevacion

de la alfafetoproteina (AFP) sérica y amniotica.(8)

Una vez realizada la union de los pliegues, se produce una remodelacion para formar dos
capas epiteliales continuas: el ectodermo superficial en el exterior y el tubo neural interno.
Tras la finalizacion de la neurulacion primaria, se produce la neurulaciéon secundaria para
formar el tubo neural caudal, que corresponde a la region sacra y coccigea. A diferencia de
la neurulacion primaria, que implica la fusién de los pliegues neurales, la neurulacion
secundaria implica la condensacion de una poblacién de células mesenquimatosas para
formar una vara epitelial. La canalizacion de este epitelio crea el tubo neural secundario,

cuya luz se contintia con la del tubo neural primario. (7)

12
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Por otro lado, durante el desarrollo normal, los arcos vertebrales derivan de la porcion de
esclerotoma adyacente al mesodermo axial, que migra para rodear al tubo neural cerrado y
posteriormente se diferencia a esqueleto axial. Si no se produce un cierre correcto de los
pliegues neuronales, el esclerotoma no puede rodear correctamente al tubo neural y se forma

un esqueleto defectuoso, dejando expuesta la linea media. (7)

1.3 EPIDEMIOLOGIA

La EUROCAT, la red europea de registros poblacionales para la vigilancia epidemiologica
de anomalias congénitas estimo la prevalencia total europea de NTD en 1 caso por cada 1000
nacimientos aproximadamente en el periodo 2004-2008, con més de 2/3 de los casos
condensados en interrupcion de embarazo por anomalia fetal (TOPFA). (9) La Figura 2
refleja graficamente dicha prevalencia. La interrupcion voluntaria del embarazo es el destino
mas frecuente de los embriones con DTN europeos, y, por tanto, subestima

significativamente la incidencia europea. (10)

Figurczz 1: Prevalencia de DTN entre 2004-2008
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“Prevalence of neural tube defects (NTD) per 1000 births, EUROCAT Registries, 2004 to 2008 . Birth

Defects Research, Volume: 91, Issue: S1, Pages: S16-S22, First published: 04 March 2011 (9). TOPFA:
interrupcion de embarazo por anomalia fetal, FD: muertes fetales, LB: Prevalencia de nacidos vivos.

Otro ejemplo es el extraido de un estudio observacional publicado en el British Medical
Journal (Figura 2 y 3), que refleja la disminucion de la prevalencia europea de DTN a causa

de la TOPFA. (11)

13
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Figura 2: Prevalencia de DTN no cromosomicos en Europa
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British Medical Journal Publishing Group. “Trends in total prevalence of non-
chromosomal neural tube defects in Europe, 1991-2011". 2015 (11)

Figura 3: Prevalencia de nacimientos vivos de DTN no cromosomicos en Europa
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British Medical Journal Publishing Group. “Trends in live birth prevalence of non-
chromosomal neural tube defects in Europe, 1991-2011". 2015 (11)

Al mismo tiempo, la incidencia varia seglin la situacion geografica o temporal a estudiar,
atribuidas mayoritariamente a variaciones en los métodos de determinacion y a diferencias
reales en el riesgo. Asi, la prevalencia en muchos paises europeos y EE.UU. se encuentra en
un 0.5/0.8 casos por cada 1000 habitantes, mientras que en China es 20 veces mayor. Se han
encontrado diferencias al estudiar distintas razas y etnias. Por ejemplo, en EE.UU. la
prevalencia mayor es atribuida a los hispanos, mientras que la mas baja a los afroamericanos

(en comparacion con la poblacion blanca no hispana). (10)

La revista Lancet también expuso este fendémeno de variabilidad (Tabla 1):

14
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Tabla 1: Variacion de la prevalencia en la espina bifida

Aiio Prevalencia (por 1000)
Variacion entre paises
Inglaterra y Gales 1996 0,31
Finlandia 1996 0,41
Noruega 1996 0,57
Paises Bajos del Norte 1996 0,63
Variacion entre regiones
Norte de China 1992-1993 2,92
Sur de China 1992-1993 0,26
Variacion temporal
Irlanda del Este 1980 2,7
Irlanda del Este 1994 0,6
Variacion entre Etnia y Raza (California)
Blanco No Hispano 1990-1994 0,47
Hispano 1990-1994 0,42
Africano-Americano 1990-1994 0,33
Asiatico 1990-1994 0,20
Variacion a causa del aborto (Inglaterra y Gales)
Nacidos vivos y mortinatos 1996 0,09
Nacidos vivos, mortinatos y abortos 1996 0,31

Fuente: “Table 1: Variation in spina bifida prevalence”. Spina Bifida. Lancet 2014 (12)

El nivel de ingresos y la prevencion con &cido félico son los principales factores que
determinan la incidencia del MMC entre las distintas areas geograficas. Sin embargo, en
paises de Ingreso Medio y Bajo (PIMB) est4 condicionada a una gran heterogenicidad de

variables afiadidas, y, por tanto, es dificil ajustar dicha variacion. (12)

En la revision sistematica de la revista Journal of Global Health (13), teniendo en cuenta 37
estudios, determin6 que la cantidad de DTN en PIMB es aproximadamente el doble, si no
mayor comparado con los de alto ingreso. La prevalencia de nacimientos de NTD en Africa
se estima en torno a 50,74 por 10.000 nacimientos y concretamente en Africa del Este es de
84,84 casos por cada 10.000 habitantes aproximadamente. (14) Las Figuras 5 y 6 ilustran la
clara diferencia entre distintas regiones, y principalmente entre Europa y Africa. Por
ejemplo, la prevalencia en Espaiia es menor al 5.9 por cada 10.000 habitantes mientras que

en Dar es Salaam es mayor al 22.6. (15)
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1.4 ETIOLOGIA

Se cree que la causa del MMC es multifactorial y comprende factores genéticos, ambientales

y maternos. (16)

1.4.1 Influencia genética

La heredabilidad de la espina bifida se encuentra en un 60%. (17) Existen varias razones que
nos llevan a confirmar que el MMC tiene un componente genético, aunque la mayoria de los
casos de MMC son de origen esporadico y se presentan con un patrén no genético.
Primeramente, hay una gran variabilidad entre poblaciones y grupos étnicos. Por otro lado,
se observa un gran aumento del riesgo en los hijos cuyos hermanos o familiares tengan
antecedentes de MMC y un patrén de recurrencia dentro de grupos étnicos. El riesgo de
recurrencia para los hermanos de un caso indice es de 2-5%, es decir, supone 20-50 veces
mas riesgo en comparacion con la prevalencia poblacional y si hay dos hermanos afectamos
aumenta hasta un 10%. Ademads, familiares de segundo y tercer grado también tienen
aumentado su riesgo y la concordancia es mayor entre gemelos del mismo sexo
(monocigoticos y dicigoticos) que en los de sexo opuesto. (10) El sexo se ha relacionado con
la epigenética ya que los DTN son mas prevalentes entre las mujeres que la padecen. (18)

Asimismo, las alteraciones genéticas en el metabolismo del folato se asocian con un mayor

riesgo de DTN. (17) El primer factor de riesgo genético para los DTN que se descubrio fue
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un polimorfismo de un solo nucleétido (C677T) en el gen MTHFR, que participa en el
metabolismo del folato y su alteracion generaba una enzima levemente disfuncional, niveles
elevados de homocisteina en plasma y un mayor riesgo de DTN en los afectados. (19)
Variaciones en genes implicados en el desarrollo del tubo neural o en el metabolismo de
elementos necesarios en el embriogénesis aumentan el riesgo de DTN, pero no se han
establecido asociaciones claras, como es el caso de los genes que codifican los productos

génicos de la familia Pax. (20)

Existen anomalias cromosomicas concretas asociadas con DTN, situaciéon que también
manifiesta el papel etiologico de la genética. La espina bifida ocurre con mayor frecuencia
en la trisomia 13 y la trisomia 18. También se observa una mayor asociacion con el sindrome
acrocalloso, el sindrome CHILD, el sindrome de Frasers, el sindrome de Waardenburg y el
sindrome de Meckel-Gruber, entre otros. (21) Ademas, las mujeres mayores de 30 afios
tienen un riesgo 1,5 veces mayor de DTN, probablemente por aumento de probabilidad de

aneuploidia. (14)

Finalmente, es importante resaltar como particularidad en Africa, que la consanguinidad es
frecuente y esta situacion incrementa la probabilidad de tener un hijo con DTN. (22) En un
estudio realizado en Africa subsahariana para examinar la relacion entre fertilidad y

endogamia, resultd que el 37.8% de la muestra tenia un matrimonio consanguineo. (23)

1.4.2 Deficiencia de acido félico

El 4cido folico es imprescindible para la division celular, caracteristica basica del desarrollo
embrionario. El folato participa en la sintesis de ARN y ADN, metabolismo de los
aminodcidos y la regulacion de la homocisteina en la sangre. (24) El mecanismo que explica
la relacion entre el acido folico y la espina bifida todavia no es conocido. Se han realizado
una amplia variedad de estudios en los cuales se ha concluido que no suplementar el
embarazo con acido folico aumenta el riesgo de tener un hijo afectado entre dos y ocho
veces. (25) Ademas, la aparicion de un DTN es explicado en muchas ocasiones con la

aparicion de una alteracion genética relacionada con el metabolismo del folato. (26)
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El ensayo definitivo para confirmar la asociacion entre DTN y el 4cido folico fue el realizado
por el grupo de investigacion de estudio de vitaminas del consejo de investigacion médica
(Reino Unido) en 1991, que demostrd una reduccion del riesgo de concebir a un hijo con
DTN del 72 % con la administracion de suplementos de acido folico periconcepcional
iniciada 6 semanas antes de la concepcion hasta la semana 12 de embarazo. (27) Desde 1992,
se recomienda un suplemento de 400 ug de acido folico al dia a todas las mujeres en edad
reproductiva y 4mg/dia en mujeres con alto riesgo, ademds de una dieta rica en folato. (28)
De la misma manera, en 1998, siguiendo las regulaciones exigidas por la Administracion de
Drogas y Alimentos de Estados Unidos, se comenz6 a fortificar la harina y otros productos
de granos con 140 g de acido folico cada 100 g de grano (29). Estas medidas llevaron a la

reduccion aproximada de un 27,5% de los casos de DTN desde 1996 a 2004 en EE.UU. (28)

En Africa, es dificil de determinar la suplementacién con éacido folico por la limitada
cantidad de datos disponibles y la variabilidad segun la localizacién, aunque es
predominantemente escasa. (22) En un estudio realizado en Nigeria, se entrevistaron a 220
mujeres embarazadas en Nigeria, de las cuales 42 habian oido hablar de la espina bifida y
so6lo 30 sabian que era (13,6%). Ademas, casi la mitad de las mujeres relacionaba la
supersticion con la etiologia de la enfermedad (incluyendo maldicion y brujeria). Ninguna
de ellas uso6 suplementos de acido folico y s6lo una cuarta parte de las embarazadas eran
conocedoras de su utilidad. (30) Otro estudio en un hospital nigeriano, informé que el 30%
de los embarazos no fueron supervisados y que, por tanto, se entiende que no fueron
suplementados con acido folico. De los supervisados, comenzaron el suplemento a partir del

segundo trimestre de embarazo, no siendo eficaz como medida preventiva (31).

A pesar de la escasa documentacion, en PIMB se ha visto que es mucho mas util la
fortificacion alimentaria que la suplementacion de acido folico, ya que muchos embarazos
no son planeados y las mujeres no suelen recibir atenciéon prenatal. Sin embargo, dicha
practica cuenta con muchos desafios. Primeramente, por la variacion de las tasas de
prevalencia incluso dentro del mismo pais y seguido del desconocimiento sobre habitos
alimentarios y beneficios del acido folico, tanto del personal sanitario como de poblacion vy,

sobre todo, la falta de aceptabilidad de la intervencion por parte de la poblacion diana. (32)
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El uso nulo, tardio o bajo del acido f6lico refleja el escaso conocimiento general de la mujer
africana promedio y del mal estado de la sanidad en paises subdesarrollados. (32) Durante
el ano 2010 en Tanzania, se registré6 que tan solo un 3,5% de las mujeres embarazadas

recibian suplemento de acido folico. (33)

Dada la situacion, Tanzania aprobo una politica para la fortificacion obligatoria de la harina
comercial de trigo y maiz en 2011. Desde esta implementacion, hay pocos datos que
informen sobre el consumo de harinas fortificadas. Ademas, existen obstaculos como la
dificultad de fortificar la harina de maiz vendida. En Tanzania, la harina de trigo es fabricada
por grandes empresas con capacidad de fortificacion, mientras que la harina de maiz la

produce pequefias empresas con pocos incentivos. (34)

Por ultimo, se ha visto que un nivel bajo de vitamina B12 materno supone un riesgo

independiente de la vitamina B9 (acido f6lico) para el desarrollo de NTD. (13)

1.4.3 Antiepilépticos

El consumo de carbamazepina y acido valproico durante el embarazo tiene un 1% de riesgo

de tener un hijo con espina bifida, ya que son teratogénicos. (35)

1.4.4 Otros factores de riesgo

Es muy importante el metabolismo de la glucosa en la formacion de defectos del tubo neural,
ya que la diabetes mellitus tipo 1 y la obesidad antes del embarazo se consideran factores de
riesgo independientes del folato. Las mujeres con un indice de masa corporal superior a 29
kg/m2 tienen 1,9 veces mas probabilidades de tener un hijo con DTN en comparacion con
las mujeres no obesas, y las mujeres con un indice de masa corporal superior a 38 kg/m2
tienen 2,6 veces mas probabilidades. (36) Los factores que se han relacionado incluyen el

control aberrante de la glucosa, el estrés oxidativo y el sindrome metabdlico. (10)

Otra hallazgo que se ha descubierto recientemente es la asociacién entre la exposicion
materna a pesticidas agricolas durante los 3 primeros meses de embarazo y el desarrollo de
DTN en el feto. Dicha exposicion aumenta 3 veces la probabilidad de desarrollar un

disrafismo. No se sabe con exactitud el mecanismo subyacente que aumenta el riesgo,
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aunque parece estar relacionado con un aumento del estrés oxidativo. La poblacion africana
esta frecuentemente en contacto con el pesticida organoclorado, dado que la poblacion es
mayoritariamente agricola. Por tanto, dicha exposicion habitual favorecera el desarrollo de

DTN (14).
La exposicion a radiacion de rayos X durante los 3 primeros meses conlleva un aumento de

2 veces el riesgo de tener un hijo con DTN. Esto se debe a la alteracion en la metilacion del

ADN que produce la ionizacion de rayos X y a una apoptosis neural por mutacion (14).

1.5 DIAGNOSTICO

El diagnodstico de MMC es posible en el primer trimestre de embarazo. Est4 basado en la
deteccion de la AFP y de la ecografia, y en caso de ser necesario, la resonancia magnética y

la amniocentesis. (35)

1.5.1 AFP

Medir los niveles de alfafetoproteina sérica materna (MSAFP) en la semana 16-18 es
imprescindible en el screening de la deteccion de defectos del tubo neural. La medicion de
las concentraciones de MSAFP es una practica eficaz para detectar a aquellos fetos con

posible disrafismo espinal para su derivacion a ultrasonografia. (37)

Debido a la variabilidad de los niveles en base a la edad materna, edad gestacional y
prevalencia poblacional, se establece una media de MSAFP y se expresan como multiplos
de la mediana normal para la edad gestacional en el momento del muestreo. El riesgo de
disrafismo espinal abierto en los fetos cuya madre tenga un MSAFP elevado ente 2 y 5 veces
a la mediana normal, es de 1 sobre 20, y de desarrollo de cualquier DTN es de 1 sobre 10

(37). Su sensibilidad de deteccion es de un 80-85%. (38)
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1.5.2 Ecografia fetal de alta resolucion

La ecografia es considerada como la prueba standard para el diagnostico prenatal de NTD.
Esta técnica se ha perfeccionado durante estos ultimos afios, hasta conseguir la actual tasa

de deteccion de 96-100% de los casos. (38)

Hallazgos intracraneales ecograficos sugerentes de defectos del tubo neural:

- Didmetro biparietal a las 11-14 semanas por debajo del quinto percentil. La combinacion
de marcadores séricos maternos MSAFP y hG libre junto con un diametro biparietal
pequeiio, conforman un 70% de probabilidades de deteccion del disrafismo espinal
abierto y un 10% de falsos positivos. (38)

- El ancho de la cisterna magna y el tronco encefélico en comparacion con la distancia del
tronco encefalico y el hueso occipital, estudiados por ultrasonido tridimensional en el
primer trimestre. Ademas, una translucencia intracraneal normal, que marca la cantidad
de liquido existente en el cuarto ventriculo, excluye la espina bifida abierta. (38)

- Malformacion de Chiari II: se asocia a un desarrollo anormal del tubo neural. Consiste

en la herniaciéon a través del foramen magnum, del vermis cerebeloso, el cuarto
ventriculo y el bulbo raquideo hacia el canal cervical superior. Los signos ecograficos
que demuestran su presencia son el signo del platano y el signo del limon. El signo del
platano refleja un cerebelo arqueado, que oblitera la cisterna magna como consecuencia
de la introduccién del cerebelo en la fosa posterior. El signo del limon muestra el
festoneado de los huesos frontales formado por el desplazamiento caudal del contenido
intracraneal. El signo del platano es la anomalia mas frecuente hasta la semana 24. (38)

- Hidrocefalia: puede ocurrir asociada o no a la malformacion de Chiari II (alteracién en
la circulaciéon de LCR). (39) El 70% de los fetos con disrafismo espinal abierto
desarrollan hidrocefalia durante su vida intrattero. (38)

- Presencia de anomalias cerebelosas en el 95% de los casos independientemente de la

edad gestacional. A partir de la semana 24 es la alteracion ecografica mas frecuente. (38)
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Los hallazgos ecograficos relativos a DTN nos informan del prondstico posnatal. Entre los
factores que modifican el pronostico, el predictor mas importante del potencial ambulatorio
futuro es el nivel de la lesion y por ello, es importante situar la lesion. (40) El nivel de la
lesion encontrado por ecografia prenatal coincide con el diagndstico posnatal en un 79% en
un nivel espinal (40) y un 92% en dos niveles espinales (41), y es incluso mayor su
prediccion sobre el déficit motor posnatal (40). Esto es importante, ya que la equivocacion
de uno o dos niveles podria afectar sustancialmente al destino futuro del feto: interrupcion
del embarazo o reparacion intrauterina o convencional. (42) Adicionalmente, la ecografia
prenatal permite determinar el movimiento espontdneo de piernas y pies, factor que
contribuye a predecir el grado de déficit neuroldgico y la probabilidad de movilidad futura.
La ecografia prenatal se considera, por tanto, ttil para predecir el prondstico ambulatorio de

los fetos con espina bifida abierta. (40,41)

1.5.3 Resonancia magnética nuclear (RMN)

La resonancia magnética proporciona unas imagenes estructurales mayores, independiente

de la constitucion de la madre o de las condiciones en las que se encuentre el feto. (42)

Anteriormente, no se le daba tanta importancia a averiguar el nivel de le lesion espinal, ya
que la toma de decisiones se limitaba a la interrupcion del embarazo o a la intervencion
postnatal. Sin embargo, actualmente, gracias a los avances en las cirugias fetales, su uso se
estd viendo aumentado como técnica de imagen previa a la intervencion quirlirgica para

ayudar en el asesoramiento y la planificacion quirdrgica. (42)

La ecografia prenatal y la resonancia magnética parecen ser igualmente precisas para definir
el nivel de lesion en un feto con MMC. (42,43) Sin embargo, la RM, es superior en la
deteccion de las anomalias intracraneales (hidrocefalia, malformacion de Chiari tipo II,
displasia cerebelosa...), aunque es de mayor coste que la ecografia. Esta informacion es

importante para conocer mejor el pronodstico y tomar una decision adecuada (42).
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1.5.4 Amniocentesis

El diagnéstico prenatal de DTN se hizo posible por primera vez gracias a la deteccion de
una concentracion elevada de AFP y posteriormente de acetilcolinesterasa (AChE), en el
liquido amnidético (10). La medicion conjunta de AFP y de AChE tienen una precision del
99 %, con una tasa de falsos positivos de solo el 0,34 % (44). La amniocentesis permite la
deteccion de anomalias genéticas del feto y es importante porque la incidencia de
aneuploidias asociadas a DTN es de un 13% (45). Sin embargo, el riesgo de suftrir un aborto
espontaneo (para esta poblacion 6%) (44) y la gran sensibilidad y especificidad de la
ecografia, han provocado que la amniocentesis como método de screening se esté quedando

obsoleta. (45)

Los niveles de AFP en DTN estaran elevados, con un pico entre las semanas 13 y 15 de
embarazo (44). La principal indicacion actual es para los casos ocasionales en lo que la
ultrasonografia es equivoca o proporciona imagenes deficientes (45). Estaria recomendado
en caso de obesidad materna, ya que impide el examen ecogréafico detallado de la anatomia
fetal, (10) o un embarazo con un antecedente de MMC en el que no se demuestra DTN. (45)
Se aconseja la realizacion la amniocentesis no unicamente en aquellos que consideran el

aborto, sino también para permitir una atencion posparto Optima. (44)

1.5.5 Diagnoéstico en Africa

Una de las grandes barreras en Africa es la escasez de personal sanitario cualificado que
pueda realizar un diagnostico correcto intrattero de la malformacion. Un estudio realizado
en Nigeria estim6 que el 80% de las embarazadas se sometieron a una ecografia prenatal por
ecografistas con dudosa capacidad técnica y tinicamente el 14% de ecografias con anomalias
en SNC fueron informadas. (31) Y otro estudio similar realizado en Camerun informé que

el diagndstico prenatal se realizo en el 8% de todos casos de NTD. (46)
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1.6 MANEJO PERINATAL

Aunque es algo controvertido, la mayoria de los estudios recomiendan una cesarea
programada para evitar una posible ruptura del saco meningeo y nuevas lesiones medulares.
(47) Hay que anticipar insuficiencia respiratoria en las lesiones toracicas altas. Al presentar
el 20-30% de los alergia al latex, todos los procedimientos diagndsticos y terapéuticos deben
realizarse en entornos libres de latex. (48) Ademas, los bebés con MMC presentan
dificultades con la termorregulacion y el manejo de liquidos. Para regular la temperatura, el
bebé se mantiene en una incubadora o bajo un calentador radiante. (49) Estos pacientes
tienen un riesgo elevado de infeccion. El uso de profilaxis antibidtica de amplio espectro
(Penicilina/Ampicilina + Gentamicina) desde las primeras 24 horas de vida hasta el

momento de la cirugia es una practica habitual. (50)

El lactante se posiciona decubito prono para evitar presiones prolongadas sobre el tejido
neural expuesto. Es importante evaluar la lesion: observar su circunferencia y forma, la
placoda, la integridad de la piel y la extension de las capas cutdnea y epitelizada, asi como
medir la lesion y concretar a qué nivel se encuentra y que vértebras estan afectadas. (44,51)
En general, cuanto mas grande es la placa neural y mas alta su situacion, mayor es el déficit
neuroldgico. (51) Para proteger la lesion y evitar su desecacion, se cubre el MMC con un
aposito estéril no adhesivo humedecido periddicamente con Ringer Lactato o con solucion
salina tibia y, si la lesion es protuberante o se necesita colocar al paciente decubito supino,
formar un anillo de gasa estéril alrededor de la lesion. Si se quiere minimizar el riesgo de

secado y de infeccion de la lesion, se puede colocar una cubierta impermeable sobre la gasa

htimeda. (49)

Una vez protegida la lesion y estabilizado al bebé, se procede a evaluar la funcion
neuroldgica, el nivel funcional del nifio, y preocupaciones asociadas tales como hidrocefalia
y condiciones cardiopulmonares, genitourinarias y gastrointestinales que podrian interferir
con la cirugia del MMC. Se examina la columna vertebral en busca de evidencia de escoliosis
temprana, cifosis y laminas prominentes visibles y palpables en el margen lateral de la lesion.
Es necesario evaluar el estado general del bebé y observe y documente otras anomalias, ya

que puede indicar una trisomia u otra anomalia cromosoémica. (52)
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El 85-90% de los pacientes con defectos espinales abiertos desarrollan hidrocefalia. (51)
Para detectarla, se recomienda medir la circunferencia occipito-frontal, vigilar su
crecimiento (un crecimiento mayor a 1 cm/dia) y hacer una ultrasonografia en las primeras
24 horas. (44) Hay bebés que no teniendo un agrandamiento de la cabeza tan notorio, pueden
padecer hidrocefalia grave. Hay otros signos para detectarla como son: la separacion de las
suturas, especialmente la lamboidal, la fontanela tensa, las venas del cuero cabelludo
distendidas y el papiledema. Debido a la circulacion alterada de LCR, la mayoria de los
pacientes requeriran una derivacion ventriculoperitoneal (DVP), formada por dos catéteres
conectados a una valvula. La necesidad de DVP aumenta cuanto mas craneal es la lesion.
(39) Ademas, son frecuentes las lesiones de los nervios craneales y muchas veces estan
relacionadas con la malformacion de Arnold-Chiari. (51) Es necesario buscar indicios de
dicha malformacién como son el estridor inspiratorio o episodios de apnea. (44) Para la

visualizacion del posible desplazamiento romboencefalico, se utiliza la RMN. (48)

En cuanto a la evaluacion de la médula espinal, el primer objetivo es determinar el nivel mas
bajo de funcion neurologica. (44,51) El nivel sensorial se evaltua aplicando un estimulo en
los miembros distales y avanzando proximalmente hasta que el bebé realiza una mueca. La
funcién motora se evalua el movimiento mas distal mediante la aplicacion de un estimulo
por encima del nivel sensorial.(51) Es importante observar el movimiento espontdneo de las
extremidades inferiores, porque un buen movimiento espontaneo se correlaciona con un

mejor resultado funcional posterior. (44)

La incidencia media de anomalias asociadas al MMC es de 2-2,5 % (44), por tanto, es
importante comprobar si hay anomalias cardiopulmonares, gastrointestinales o

genitourinarias que dificulten la cirugia y el curso postoperatorio. (39)
- Cardiovascular: se debe realizar un ecocardiograma a todos los pacientes. Los pacientes

prematuros con MMC tienen mas riesgo de padecer una cardiopatia congénita, asi como

mayor riesgo de asociar un sindrome. (49)
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- Gastrointestinal: El correcto vaciamiento intestinal debe ser vigilado y tratado en estos
pacientes, de forma farmacoldgica o quirargica. Los bebés afectados corren el riesgo de
tener un intestino neurogénico que puede provocar incontinencia. Un patron de
evacuacion continua y excoriacion anal sugiere la posibilidad de un intestino neurdgeno,

que puede estar enmascarado por el uso de panales. (49)

- Genitourinario: Se realiza una ecografia de los rifiones, los uréteres y la vejiga, pero
suele ser normal en el periodo neonatal. Los problemas vesicales relacionados con la
espina bifida son casi siempre de tipo motoneurona inferior con flacidez neuroldgica de
la vejiga por lesion de la porcion sacra (S2-4) de la cola de caballo. La retencion urinaria
se manifiesta con una falta de orina en las primeras 24 horas o la distension abdominal.
El goteo de orina sugiere la posibilidad de una vejiga neurogénica. La evaluacion urinaria
es importante por la posibilidad de infecciones recurrentes y la consiguiente disfuncion
renal. (10) A veces, es necesario un cateterismo intermitente para asegurar la

descompresion de la vejiga y hay que solicitar una consulta no urgente con urologia (44).

- Ortopédico: Es necesario descartar deformidades de cadera, rodilla, tobillos o pies, pero
sobre todo cualquier deformidad de la columna. Para ello, se realizan radiografias AP y
dorsales de la columna y habria que consultar al especialista en caso de severidad. (44)
Un estudio mostré que el 25% de todos los bebés con defectos espinales abiertos tienen

pie zambo al nacer. La displasia congénita de cadera también es comun. (49)

1.7 TRATAMIENTO

1.7.1 Cirugia fetal

El tratamiento inicial del MMC ha sido desde siempre la reparacion quirdrgica postnatal. Sin
embargo, el dafio medular causado por la exposicién continuada al liquido amnidtico es
irreversible. (39) Esto motivé a realizar un estudio multicéntrico de Manejo del MMC
(MOMS), financiado por el Instituto Nacional de Salud para comparar rigurosamente los
resultados de la reparacion de MMC prenatal entre las semanas 19 y 25 versus posnatal. El
ensayo MOMS demostr6 una reduccion de la necesidad de derivaciones

ventriculoperitoneales al afio de edad con la cirugia prenatal (grupo prenatal: 40%; grupo
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posnatal 82%), probablemente debidos a una reduccion en el grado de herniacion por la
malformacion de Chiari II. La cirugia prenatal mejord también la funcién neuromotora: los
niveles motores funcionales comparados con el nivel anatomico de la lesion, la
deambulacion independiente (grupo prenatal: 42 %; cirugia posnatal 21 %) y la combinacion
de funcion mental y motora a los 30 meses de edad. Los resultados a los 6 afos concluyeron
que los nifios operados durante su desarrollo fetal tenian una mejor calidad de la marcha,
podian realizar habilidades de movilidad de mayor nivel y tenian menos probabilidades de
tener un nivel de funciébn motora peor que su nivel anatémico. Sin embargo, la cirugia
prenatal se asocid con una mayor incidencia en la morbilidad tanto materna como fetal. La
manipulacion del entorno uterino lleva consigo una mayor probabilidad de parto prematuro,

rotura prematura de membranas, desprendimiento de placenta, entre otros. (53)

De cara al futuro, dado que estudios recientes confirman el beneficio a largo plazo de la
cirugia fetal (54), se estan estudiando alternativas menos invasivas para contrarrestar los
efectos negativos de la cirugia abierta. Una histerotomia menor de 4 cm o la reparacion
fetoscopica, son algunas de las posibilidades. Sin embargo, la reparacion fetoscopica alin no
otorga claramente un beneficio fetal equivalente a la reparacion abierta y parece estar
asociada con tasas mas altas de prematuridad y rotura prematura de membranas. Aun asi, se
continua investigando para encontrar aquella técnica Optima para beneficiar al feto y reducir

el dafio a la madre. (55)

1.7.2  Cirugia postnatal

Se recomienda el cierre del MMC en las primeras 24-48 horas tras el parto (25). Realizar la
cirugia después de las 72 horas conlleva un gran riesgo de meningitis, absceso de la herida
y deterioro neuroldgico. (56) La hidrocefalia frecuentemente se manifiesta a la semana del

nacimiento, pero si en el momento del cierre quirtrgico hay signos de hidrocefalia, se coloca

una DVP. (25)

Para mantener la temperatura corporal del bebé, el quir6fano ha de estar caliente, asi como
las soluciones de preparacion. La lesion se irriga profusamente con solucion salina reforzada

con antibidticos y nunca con soluciones yodadas porque son neurotdxicas. (56)
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Primero, se identifica la placoda para separarla del epitelio circuncidante intentando
preservar los tejidos neurales funcionales de alrededor. Si la placoda no es muy rigida, se
enrolla sobre si misma y se sutura. Las placodas pequefias y compactas suelen ser
funcionales, pero las grandes y delgadas no suelen serlo, aunque pueden producir reflejos
locales patologicamente hiperactivos. A continuacion, se identifica la duramadre para
posteriormente reconstruir el tubo neural lo mas espacioso posible acorde con el tamaiio de
la placoda. Suele ser suficiente para cerrar la duramadre la propia del paciente, pero en caso
de que faltara, podria utilizarse pericardio bovino como injerto. Una vez finalizado el cierre
de la duramadre, se comprueba que no existan fugas con una maniobra de Valsalva
mantenida a una presion de 30 a 35 cm de H2O durante 10 segundos. Finalmente, se procede
al cierre miofascial y de la piel. La capa subdérmica se cierra con suturas absorbibles
discontinuas y la piel con suturas finas de nailon. Es importante evitar grandes seromas o
hematomas para no producir un aumento de la tension cutanea e impiden la adherencia del

colgajo a los tejidos subyacentes. (56)

1.7.3 Manejo postoperatorio

La mortalidad postoperatoria tempana es practicamente nula. Sin embargo, la morbilidad

debida a las complicaciones de la reparacion puede ser importante (57), entre las que figuran:

- Fistula de LCR: La fistula de LCR es una de las principales complicaciones. Su
incidencia es tan alta como 17% (52). Puede deberse a un cierre insuficiente de la
duramadre, un cierre inadecuado de las capas anatdmicas y aumento de la presion de
LCR. (57) Es probable que se produzca una pequefia cantidad de fuga transdural de LCR
en la mayoria de los casos, aunque si el cierre de las capas es lo suficientemente fuerte,
la coleccion subcutdnea se reabsorbe espontdneamente y no hay riesgo de infeccion o
fistula. (58) Por otro lado, es importante evitar la progresion de hidrocefalia porque
causard una fistula posterior: cuando la presion del LCR empieza a aumentar provoca
que una linea de sutura tenue se debilite. Cuando el LCR atraviesa la piel, el riesgo de
infeccion por gramnegativos aumenta rapidamente y el tratamiento debe instaurarse de
manera inmediata. (52,57) Para ello, se recomienda medir el diametro occipitofrontal

diariamente y realizar controles semanales por ecografia (44).
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- Dehiscencia de la herida: es la complicacion temprana mas frecuente ya que supone
un periodo de cambios catabolicos significativos para el bebé. Para reducir el riesgo, la
piel debe suturarse en capas triples y se recomienda evitar cualquier factor que aumente
la presion sobre la herida quirurgica e impida la cicatrizacion (minimizar la tension en
la linea de sutura, posicién decubito prono, evitar la acumulacion de sangre o suero
debajo del colgajo y evitar cualquier presion externa adicional). (57) La herida debe ser
inspeccionada todos los dias por un médico y mantenida con un apdsito ligero no
adhesivo para que pueda levantarse facilmente para su inspeccion. Es necesario que se
mantenga hiimeda con apdsitos de vaselina embebidos en antibidticos que ademas

proporciona una capa protectora antibacteriana. (56)

- Infeccion de la herida: las tasas de infeccion varian de 1-12% en la reparacion
temprana. Dicha tasa aumenta si el MMC es reparado tardiamente. (57) La infeccion
puede ser extradural o intradural. En la infeccion intradural, los signos aparecen entre
las 24-72 horas tras la cirugia y comprometen la vida del paciente. El bebé muestra mala
alimentacion, letargo intermitente o fiebre. (49) Si se confirma una infeccion intradural
en el examen del LCR, se debe explorar el cierre de la duramadre en el quir6fano en
busca de una inflamacion intradural, irrigar la zona con solucion antibidtica y volver a
cerrar la duramadre herméticamente. El paciente recibird cefalosporinas de 3°
generacion y antibidtico de amplio espectro para las especies de Staphylococcus
endémicas. (59) Si la infeccion se limita al espacio extradural, la herida se enrojecera y
fluctuaré entre los dias 5y 7. La piel circundante también aparecera edematosa, pero, a
diferencia de la infeccion del LCR, a menudo no hay signos sistémicos de sepsis y el
lactante continua alimentandose y moviéndose normalmente. Una herida infectada debe

tratarse inmediatamente. (56)

- Sindrome de la médula anclada: lo desarrollan el 15-20% de los pacientes (60) y puede
producir déficits neuroldgicos tardios y progresivos, disfuncion urolégica o
deformidades ortopédicas. Se debe sospechar en todo paciente con deterioro
neurologico progresivo en el que se haya descartado una causa por hidrocefalia o un mal

funcionamiento de la DVP. (61)
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- Siringomielia: se presenta en menos del 5% de los lactantes y es visible por resonancia
magnética en el 80% de los casos. (35,62) Su tratamiento depende en gran medida en
los sintomas y signos clinicos: debilidad o pérdida de la funcion de las extremidades
superiores, dolor de espalda, escoliosis y empeoramiento de la espasticidad o pérdida

motora ascendente en las extremidades inferiores. (62)

En un estudio en Zambia, se diagnostico hidrocefalia en el 43% de los pacientes al ingreso
hospitalario, pero en el seguimiento el porcentaje final de hidrocefalia asociada fue del 88%,
y probablemente subestimado por la escasa formacion de los profesionales. (63) El
tratamiento convencional de la hidrocefalia es la DVP de LCR. La ventriculostomia
endoscopica del tercer ventriculo (ETV) surge como alternativa a la DVP. Es sabido que la
edad temprana, especialmente los menores de 1 afio, predispone al fallo de la ETV (aunque
también la DVP también presenta altas tasas de fracaso) (64). La colocacion de una DVP
en PIMB supone un riesgo afiadido por la dificultad del acceso a una intervencion
competente en caso de mal funcionamiento o infeccion de la DVP. Por ello, se estd
estudiando las ventajas de un tercer tratamiento: la ventriculostomia endoscopica del tercer
ventriculo con coagulacion del plexo coroideo (ETV-CPC). Un estudio prospectivo que
compar6 la ETV con ETV-CPC en pacientes de varios paises africanos, concluyo la
superioridad de la ultima en lactantes menores de 1 afo, sobre todo en los que presentaban
MMC. (65) El procedimiento combinado se ha convertido en una opcidn para lactantes con

espina bifida, pero no parece ser beneficioso cuando se realiza en nifios mayores o adultos.

Finalmente, se debe establecer una hiperalimentacion parenteral o enteral para asegurar una
nutricion adecuada. (56) Hay que evitar los narcoOticos en estos pacientes, ya que la
malformacion del mesencéfalo hace que estos pacientes sean mas sensibles a la depresion

respiratoria por narcoticos. (44)
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1.8 PRONOSTICO Y EVOLUCION

La tasa de mortalidad del MMC es mayor que en la poblacioén general. Sin embargo, debido
a las mejoras en el tratamiento, 87% de los nifios sobreviven el primer afio y el 78% alcanza

los 17 aios. (25)

Las personas con MMC tienen que convivir con un gran nimero de morbilidades: debilidad
y paralisis en las piernas, pérdida sensorial, disfuncion intestinal y de la vejiga y anomalias
ortopédicas (pie zambo, contracturas, luxacion de la cadera, escoliosis, cifosis). Alrededor
de la mitad de los pacientes, tiene un defecto funcional superior al defecto espinal. Para
preservar el nivel neurologico funcional y mejorar la calidad de vida, se deben seguir
cuidados de rehabilitacion a largo plazo en el postoperatorio para ampliar la recuperacion

del paciente. (66)

El equipo ortopédico pedidtrico debe actuar perinatalmente, ya que a menudo las
dislocaciones de cadera o el pie zambo requieren intervencion perinatal. En un estudio, con
un periodo de seguimiento que varié de 6 meses a 18 afos, los nifios se sometieron a un
promedio de 5,4 procedimientos ortopédicos, y el 64 % de los nifios requiri6 al menos una
cirugia ortopédica. (67) Muchos de los paciente acaban desarrollando complicaciones

musculoesqueléticas por anomalias vertebrales como escoliosis y debilidad muscular.(68)

Muchos de los pacientes pueden presentar retraso en el comienzo de la deambulacion o
incluso, inmovilidad. (68) Si la lesion estd por debajo de la primera vértebra sacra, se puede
esperar que el bebé camine sin ayuda. Si es en las vértebras lumbares 4 a 5, el bebé puede
caminar con muletas o aparatos ortopédicos; en lesiones por encima de L2 es probable que
se necesite una silla de ruedas. (69) La deambulacion depende en gran medida y esta
directamente relacionada con el nivel sensoriomotor. Un gran porcentaje de nifios consiguen
ser ambulantes en comunidad mediante un manejo ortopédico y neuroquirirgico
multidisciplinario agresivo. Después de la adolescencia, la deambulacion comunitaria se

reduce en un 50%.(52)
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La continencia urinaria normal tan solo se observa entre el entre el 6 % y el 17 % de los
nifos. (70) Los bebés con urodinamica normal después del cierre de la médula espinal deben
ser seguidos de cerca, ya que el 30% eventualmente desarrolla vejiga neurogénica. (71) No
obstante, empleando una combinacion de cateterismo limpio intermitente y medicamentos
anticolinérgicos, el 85% son socialmente continentes. (72) Estas medidas también ayudaran
a prevenir las infecciones del tracto urinario, ya que son una de las causas mas comunes de
mortalidad infantil. (16) Aunque si hay evidencia de reflujo vesicouretral, se iniciaran

antibidticos profilacticos para prevenir infecciones del tracto urinario. (73)

La disfuncion intestinal también se asocia al MMC y es uno de los factores que mas calidad
de vida les resta a los pacientes. (74) El control intestinal se puede conseguir al ensefiar al
paciente y a los cuidadores un programa de evacuacion intestinal activado por reflejo, asi

como modificaciones en la dieta y uso de laxantes.(66)

El desarrollo cognitivo también se ve afectado. Es importante tratar la hidrocefalia y las
infecciones para que no progrese el deterioro neuroldgico. Se deben tomar mediciones de
rutina de la circunferencia de la cabeza y se debe controlar a los pacientes para detectar
sintomas de mal funcionamiento e infeccion de la DVP y otras complicaciones neurologicas.
(25) La mayoria de los nifios (75% a 80%) pueden tener una inteligencia normal (definida
como un cociente de inteligencia > 80), aunque el 60% de este grupo demuestra problemas
de aprendizaje. En general, el 58% de los nifios con MMC estudian en el curso académico
correspondiente para su edad, pero solo el 30% asiste o finaliz6 la universidad. Y menos del
10 % se vuelve econdmicamente independiente. Sin embargo, el 82 % son independientes
en las actividades de la vida diaria. Mas del 80% de los nifios con espina bifida requieren
apoyo psiquiatrico para ayudarlos a lidiar con sus discapacidades, tanto las dificultades de

aprendizaje como los problemas de comportamiento y aumento excesivo de peso. (35)

Una vez fuera del periodo neonatal, la progresion de los déficits neuroldgicos, ortopédicos
o uroldgicos es sospechoso de una posible causa subyacente, que puede incluir
empeoramiento de la hidrocefalia o mal funcionamiento de la DVP, empeoramiento de los
sintomas relacionados con la malformacion de Chiari II, desarrollo de un tumor dermoide

(si se dejo tejido epidérmico) o un sindrome de la médula anclada.(35)
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1.9 SITUACION QUIRURGICA EN AFRICA

Dado que el tratamiento de esta patologia es fundamentalmente quirurgico, es
imprescindible la atencion posparto y la posterior cirugia. La cantidad de madres que hacen
uso de los servicios de atencion posparto es inferior al 50%. La reciente Encuesta
Demogréfica y de Salud (DHS 2001) mostré que solo el 8% de las madres que dan a luz

fuera de un centro de salud utilizan los servicios de atencion posparto. (75)

Las barreras que presentan los PIMB de acceso a la atencion sanitaria se podrian explicar

segun la disponibilidad, la accesibilidad, la asequibilidad y la aceptabilidad (76)

1.9.1 Disponibilidad

La mayoria de bebés con MMC nacen por via vaginal sin asesoramiento sobre el parto o
nacen en casa con personal no preparado en el manejo de DTN. (75) Una de las causas es la
baja calidad de los controles prenatales, ya que la mayoria de madres no saben que van a
tener un hijo con DTN y no pueden prevenir la atencion médica necesaria. (76) Por otro lado,
la falta de instalaciones o instalaciones inaccesibles es caracteristico en Africa subsahariana.
(77) Esto, junto con la escasez de equipos, suministro y personal hacen que los tiempos de
espera sean extremadamente largos. En un hospital de Uganda, las familias esperaron de
mediana 10 dias hasta la cirugia, lo que hace que muchos se lleven a sus hijos al domicilio
y no se intervengan. (78) En Tanzania solo el 47% de las mujeres dan a luz con un sanitario
cualificado. La mayoria de los nifios que nacieron en el hogar, acudieron a los servicios
postnatales a la semana, incluso hasta tres semanas posteriores al parto, por motivos de

recuperacion de la madre y por pobreza y distancia al centro de salud. (79)

1.9.2 Accesibilidad

E1 60,4% de la poblacion en Africa vive en zonas rurales y la cirugia especializada solo est4
disponible en las ciudades mas grandes. No tener acceso a la atencidn neuroquirdrgica es
una de las razones por las cuales la mayoria de nifios nacen en el domicilio (76,80): el 63%
de los pacientes tiene que viajar mas de 10 km y el 38% mas de 20 km para recibir atencion
de emergencia adecuada. (77) El mal estado de las carreteras, la mala red de transporte
publico y su alto coste hace que sea dificil para los padres llegar al hospital de manera

temprana (tanto para el tratamiento como para el seguimiento). Por ejemplo, en Zambia
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muchos hospitales no proporcionan un medio de transporte desde el centro de salud al
hospital. (76) Muchas madres se dan de alta voluntariamente antes de lo necesario por la

presion que reciben en sus casas para regresar a cuidar. (78)

1.9.3 Asequibilidad

La razon principal del escaso acceso al tratamiento quirirgico es socioeconomica. (46)
Mayoria de familias trabajan en el sector primario y un abandono del trabajo por llevar a su
hijo al hospital supone una pérdida de ingresos muy grande. (77) Ademas, aunque la
evaluacion hospitalaria es gratuita en muchos paises, el ingreso hospitalario supone gastos
que las familias no se pueden permitir: pagar pruebas de hospital, alimentacion, comprar
derivaciones y medicamentos, coste de un cuidador para los hijos que se quedan en el
domicilio...(75) Muchas veces no se lleva al niflo a atencion médica hasta que la familia
haya ahorrado suficiente para permitirselo y mientras tanto, recurren a métodos tradicionales
y curanderos. (77) El nimero de ayudas econdmicas del gobierno tanto para permitir el
tratamiento temprano como el posterior cuidado es infimo y estos bebés pasan a convertirse

en una carga para la familia. (75,76)

1.9.4 Aceptabilidad

La falta de informacion y de comprension de la familia acerca de la patologia genera mucha
ansiedad y hace que no entienda los beneficios de recibir atencion médica. En muchas
ocasiones, las familias no saben que hay tratamiento disponible, lo que contribuye a la
presentacion tardia en el hospital. (75,76) Ademas, otro aspecto significativo que actiia como
barrera para atencion quirdrgica es la cultura africana. (46) Por ejemplo, tienen la creencia
de que la cataratas es la voluntad de Dios o es una hechiceria, y por tanto es incurable. (77)
Asi, los nifios con DTN se consideran una maldicién o se cree que son una enfermedad
infligida por brujeria a toda la familia. (46) O en Tanzania, se entiende que el bebé es
particularmente vulnerable al dafio de personas y espiritus celosos o malévolos en el periodo
anterior a la caida del cordon umbilical y son retenidos en el domicilio hasta la caida de este.
Ademas, el temor a la cirugia y la falta de privacidad en la sala de partos son inconvenientes
para no acudir al hospital. (79) Y, como la creencia en la medicina tradicional es fuerte y

mas econdmica, la atencion médica se produce de manera tardia. (76)
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Por tanto, solo los pacientes que estdn preparados tanto psicologica como materialmente
acuden a los servicios quirurgicos. (46) Una presentacion tardia a la cirugia conlleva un
aumento en la morbilidad y mortalidad. (76) Los nifios suelen presentarse después de la
primera semana de vida. En un estudio realizado en Zambia, s6lo el 44% de los nifios fueron
tratados quirdrgicamente antes de las 48 horas de vida y probablemente el porcentaje sea
menor, porque muchos de los nifios fallecen en sus casas o no acuden al hospital (63) Es
muy posible que la mayoria de pacientes nigerianos con MMC, segtin un estudio, muera de
sepsis intracraneal antes de presentarse en el centro neuroquirtirgico adecuado. (81) En la

mayoria de las series africanas, la tasa de bebés tratados quirtirgicamente es muy baja y

oscila entre el 26,09 y el 55%. (46)

La tasa de mortalidad infantil en series africanas de nifios con DTN es muy alta: 34% en
Uganda (78) y 18-23% en Nigeria (46). La causa principal de muerte fue las complicaciones
de la espina bifida o las infecciones. (46) En estos pacientes, un factor adicional que
contribuye a la morbilidad y mortalidad o incluso es causa directa, es la desnutriciéon. En un
estudio en Tanzania, varios lactantes presentaban desnutricion severa. Sin embargo, también
contribuyen las complicaciones postoperatorias, como ruptura de la herida, fuga de LCR,

infeccion y necesidad de cirugia de revision después del cierre del MMC. (82)

Después de la hospitalizacion, s6lo unos pocos cumplen con el programa de tratamiento.
(63) Los pacientes son atendidos durante el primer afio de vida y mas tarde, se pierden
durante el seguimiento. (46) Al afno los pacientes progresan hacia la muerte o tienen una
discapacidad leve, pocos pueden subsistir con discapacidades moderadas y graves. (78) La
mayoria de las madres revelaron que no llevaron a revisiéon a sus hijos por problemas
econdmicos. (46,63) Después del alta, solo un 15% de los pacientes en PIMB como Uganda,

pueden acceder a recursos de salud en el hogar. (78)
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1.10 Neurocirugia, Educacién y Desarrollo (NED)

Ante la situacion de desigualdad sanitaria en PIMB, que provoca millones de muertes
evitables surge NED. NED es una fundacion registrada con el nimero 487V en el registro
de Fundaciones de la Comunidad Valenciana bajo la direccion del Dr. José Piquer. El eje
central de su actuacién es desarrollar las Neurociencias en Africa Central y del Este,

promoviendo la actividad cientifica, técnica, cultural y de formacion del personal sanitario.

NED llega a Zanzibar (Tanzania) en 2008, y comienza a colaborar con en el Hospital Mnazi
Mmoja de Zanzibar, tras algunas misiones en Kenia. Este centro sanitario es el unico hospital
terciario de referencia en el archipi¢lago de Zanzibar (que consta de dos islas principales,
Unguja'y Pemba, y numerosos islotes menores escasamente poblados). Nunca habia ofrecido
atencion neuroquirtrgica a los pacientes de la isla, puesto que Zanzibar no contaba con
neurocirujanos. Tras este primer encuentro, las autoridades sanitarias locales vieron clara la
necesidad de desarrollar la neurocirugia en Zanzibar y con este objetivo, fueron sucediendo
misiones quirdrgicas de corta duracion llevadas a cabo por voluntarios. Simultdneamente, la
fundacion fue habilitando los centros con una tecnologia disponible en hospitales europeos,

para poder comenzar a capacitar y a ensefiar a los cirujanos zanzibaris.

Con el objetivo de formar centros especializados para optimizar la formacion de sanitarios
locales y la atencion médica, en 2014 la fundacion financid la construccion del primer
Instituto monografico neuroquirargico, conocido como Instituto NED-Mnazi Mmoja
(INEDMM) (Figura 7). Aunque el edificio se encuentra dentro del recinto del
Hospital Mnazi Mmoja, dispone de la suficiente autonomia para contratar a su propio
personal y funcionar como un centro de especialidades. La responsabilidad del
mantenimiento y el equipamiento general del instituto estan a cargo tanto de la fundacion
como de la administracion del hospital de Mnazi Mmoja (subordinado por el gobierno de

Zanzibar). Desde el inicio, el personal local se involucr6 en el proyecto.

El INEDMM es el tnico centro disponible para el cuidado del paciente neurologico y
neurocritico en Zanzibar. Esté4 codirigido por Dr. A. Mohammed Haji (un coordinador local)
y el Dr. José Piquer. A nivel profesional, la institucion cuenta con 6 médicos (2

neurocirujanos, 2 médicos internistas, 1 residente de neurocirugia), 8 enfermeras y 6
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auxiliares de enfermeria. En cuanto a las instalaciones, dispone de 2 quirdfanos de
neurocirugia, 24 camas de hospitalizacion, 1 central de esterilizacion, 1 UCI con seis camas,
2 salas de consulta clinica ambulatoria, 1 sala de curas y 1 oficina administrativa. Asimismo,

tiene a su disposicion 30 cajas de material quirargico.

En el afio 2016, NED fue calificada con el Sello ONG por la Fundacion Lealtad, tras
contrastar que cumple integramente los 9 Principios de Transparencia y Buenas Practicas de
gestion. Esta distincion, Unica en Espafia, visibiliza de forma clara ante los donantes que

esta fundacion cumple integramente los 9 Principios de Transparencia y Buenas Practicas.

En 2018, el INEDMM fue acreditado por el Colegio de Cirujanos de Africa Oriental, Central
y Meridional (en inglés, COSECSA) para la formacion de residentes especialistas en
neurocirugia. Actualmente, se estd formando la primera mujer residente en neurocirugia en

la historia de Zanzibar.

Como bien define el Dr. Piquer, la neurocirugia es una “especialidad paraguas”, gracias a la
cual se han desarrollado muchas misiones de otras especialidades dirigidas desde la
fundacion NED, principalmente Intensivos y enfermeria. También se han fomentado
proyectos de Traumatologia y Ortopedia, Ginecologia, médicos Rehabilitadores,
Fisioterapeutas, Cirugia General, Cirugia Plastica, Cirugia Pediatrica, Urologia tanto en

Zanzibar como en la isla de Pemba.

Desde el comienzo del INEDMM, el objetivo ultimo de su construccion ha sido dejar la
gestion en manos de profesionales locales completamente. Para ello, se requiere intervenir
en tres dmbitos: infraestructura, la asistencia médica y la educacion. De ahi, surge el método
de actuacion de NED, basado en el modelo ETE: Equipar, Tratar y Educar, y a su vez, cada
aspecto esta subdividido en tres niveles de complejidad. Las intervenciones en cada ambito
de actuacion se retroalimentan positivamente, lo que permite obtener un mayor impacto. Se
avanza de manera progresiva en la promocioén de la especialidad conforme se vayan
cumpliendo los objetivos definidos para cada nivel de desarrollo. Del primer al tercer nivel
de desarrollo, la capacidad de los profesionales locales para ejercer la especialidad de manera

independiente aumenta progresivamente en todos los ambitos. Una vez consolidado el tercer
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nivel, el equipo local deberia ser completamente independiente y el apoyo externo se limitara
al requerido puntualmente. Existe, por tanto, una coherencia entre las actuaciones requeridas

en cada nivel y para cada ambito.

El impacto que ha tenido NED a lo largo de estos afios en Zanzibar es una situacion sin
precedentes. En 2017, el 90% de las cirugias de trauma habian sido realizadas por médicos
locales del INEDMM. En 2022 ingresaron 113 pacientes en el Mnazi Mmoja con diagnostico
de TCE grave y 47 de ellos fueron intervenidos quirurgicamente. A noviembre de 2022, se
habian realizado 2.817 intervenciones neuroquirurgicos en el hospital y 31.583 pacientes
atendidos en consulta de forma gratuita. Mas de 1.000 voluntarios han contribuido a esta

labor en el INEDMM.

Ilustracion 4: INEDMM (Zanzibar)

Fuente: Fundacion NED
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II JUSTIFICACION DEL ESTUDIO

El MMC supone uno de los grandes retos en Africa del Este debido a la carencia de sistemas
estructurados y eficientes que puedan afrontar las altas tasas de mortalidad, la alta
prevalencia y un manejo adecuado. Tanzania es considerado el 25° pais mas pobre del
mundo. El archipiélago de Zanzibar es una region insular semiautonoma de Tanzania y esta
compuesta por Unguja y Pemba, acompanadas de otras islas pequenas e islotes. La
construccion del INEDMM por la fundacion NED ha permitido el tratamiento y, por tanto,
la investigacion del MMC en un ambito en el que no habia posibilidad de atencidén
neuroquirtrgica por falta de recursos. Es uno de los escasos centros en Africa del Este con
un registro exhaustivo de la actividad asistencial y el primer centro sanitario que oferta una
formacion continuada. La posibilidad de poder estudiar las caracteristicas clinicas de la
espina bifida y su evolucion en Zanzibar permite comprender mejor el panorama de esta
afeccion. De esta manera, se pueden identificar los factores de riesgo que causan una mayor
morbimortalidad y decidir los posibles puntos de intervencion para mejorar la calidad de

vida de las personas afectadas.

La falta de investigacion en el continente africano es un suceso evidente. A penas el 8% de
investigaciones en Africa se realiza con financiacion local (83), ocasionando que muchas
poblaciones no se puedan beneficiar de los conocimientos actualizados que proporciona la
investigacion y por tanto avanzar en mejorar el tratamiento de muchas enfermedades. Es
muy necesaria cualquier iniciativa de estudio para fomentar una educacion continuada en los
paises subdesarrollados. En este caso, si se conoce mejor la situacion clinica y
sociodemografica del MMC, se podra tratar de una forma mas adecuada y, en consecuencia,
minimizar la morbilidad de los pacientes. Por ello, es muy alta la envergadura de este estudio
dada la escasa cantidad de investigacion realizada sobre la atencidon neuroquirtrgica en

centros especializados en una region de extrema pobreza.
El objetivo de este trabajo es describir las caracteristicas clinicas y epidemiologicas de los

pacientes con MMC atendidos en el INEDMM y evaluar los distintos factores de riesgo que

aumentan la morbimortalidad de los pacientes tanto pre como postoperatorios.
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11 OBJETIVOS

3.1

GENERAL

Estudiar el manejo y la evolucion de los pacientes ingresados con MMC en el INEDMM

3.2 ESPECIFICOS

Conocer las caracteristicas sociodemograficas de los pacientes con MMC atendidos
en el INEDMM.

Describir las condiciones del control prenatal y manejo perinatal en Zanzibar.
Determinar las caracteristicas clinicas del MMC e identificar elementos para una
evolucion desfavorable de los pacientes ingresados con MMC en el INEDMM.
Senalar las principales complicaciones postoperatorias derivadas del tratamiento
quirargico de reparacion del MMC y su relacion con las comorbilidades de los
pacientes en INEDMM.

Evaluar la aparicion de la hidrocefalia al momento de ser atendidos, las
complicaciones tempranas asociadas a su tratamiento quirdrgico y analizar sus

posibles factores de riesgo.

3.3 HIPOTESIS

La creacion de una fundacion de neurocirugia global humanitaria en un entorno desprovisto

de servicios previos es una medida que favorece el desarrollo de la sociedad y la mejoria en

la atencion de los pacientes sin recursos.

IV MATERIAL Y METODOS

4.1

TIPO DE ESTUDIO

Estudio observacional, descriptivo y analitico bivariante, longitudinal-retrospectivo.

40



22, Universidad

G ‘s v
{> < ) (,:}l(zllch'u ’
B S FACULTAD DE MEDICINA Y ODONTOLOGIA

42 AMBITO Y PERIODO DE ESTUDIO

El estudio se desarrollo en el INEDMM, hospital de referencia en el Archipi¢lago de
Zanzibar, Tanzania (acoge a pacientes tanto de Unguja como de Pemba). Es un hospital
administrado por la fundacion NED y por el gobierno de Zanzibar. Se sitia en la periferia
de Stone Town (capital de la isla de Unguja) y atiende a una poblacién de un millon de
habitantes. El INEDMM dispone de dos quir6fanos, tres salas de hospitalizacion distribuidas
en 3 salas, una central de esterilizacion, una UCI con seis camas, dos consultorios, una sala
de curas y una oficina administrativa. Asimismo, cuenta con 5 médicos (2 neurocirujanos, 2
médicos internistas y 1 residente de neurocirugia), 8 enfermeras y 6 auxiliares.

De igual modo, el estudio recoge datos de pacientes que ingresaron en el hospital
procedentes de la isla de Pemba (segunda isla en importancia del Archipiélago de Zanzibar)

y algunos pocos del continente de Tanzania.

El registro de datos comprende desde el 2 de octubre de 2016 hasta el 4 de noviembre de

2022.

43 POBLACION A ESTUDIO

4.3.1 Ciriterios de inclusion

» Lactantes ingresados para la reparacion del MMC por neurocirujanos
voluntarios de la fundacion NED.
= Haber obtenido el consentimiento informado de los familiares de los

participantes en el estudio.

4.3.2 Criterios de exclusion

= Lactantes mayores de 6 meses
= Lactantes con otras presentaciones de DTN diferentes al MMC.
= Lactantes con enfermedades genéticas y malformaciones asociadas que suponian

una amenaza importante para la vida del paciente

4.3.3 Tamano de la muestra

Todos los pacientes ingresados por MMC en el INEDMM de Zanzibar desde el 2 de octubre
de 2016 hasta el 4 de noviembre de 2022. Se obtuvo una muestra de 97 pacientes.
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4.4 VARIABLES

Las variables seleccionadas se describen en la tabla 2.

Las variables cuantitativas fueron: Edad, Fecha de toma de datos, fecha de nacimiento,
las medidas de la lesion (altura, anchura y area total), tamafio de la circunferencia craneal,
fecha de la cirugia, tiempo desde el 1? contacto hasta la cirugia, , hemoglobina preoperatoria,
fecha de alta hospitalaria, duracion de la estancia, fecha del primer seguimiento, tiempo

desde el alta, fecha de la DVP, dias de ingreso hospitalario total, fecha de la ETV.

Las variables cualitativas fueron: lugar de origen, sexo, hallazgos en el control prenatal,
realizacion de ecografia prenatal, realizacion de control de embarazo, control del embarazo
realizado por médico o enfermera, consumo de acido folico, lugar de parto, tipo de parto,
VIH, embarazo a término, recibe antibioterapia, nombre del antibiotico, caracteristicas de
la lesion (epitelizado, fuga de LCR, fistula abierta, presencia de bolsillo, absceso purulento),
fiebre, el nivel motor y sensitivo afectado, altura de la lesion (lumbosacro o toracolumbar),
episodios de apnea, disfagia, llanto agudo, estridor, técnica de imagen preoperatoria, cirugia,
consumo de antibidtico preoperatorio, complicacion, tipo de complicacion, complicacion
postoperatoria, tipo de complicacion postoperatoria, presencia de hidrocefalia, realizacion

de DVP, realizacion de ETV, fallecimiento.
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Tabla 2: Descripcion de variables

VARIABLE TIPO DE VALOR ASIGNADO
VARIABLE
DEMOGRAFIA Fecha de toma de Cuantitativa
datos Continua
Fecha de nacimiento Cuantitativa
continua
Edad Cuantitativa Edad al consultar
Continua
Lugar de origen Cualitativa 1: Unguja
Nominal 2: Pemba
Policotémica 3: Continente
Sexo Cualitativa 1: Femenino
Nominal 2: Masculino
Dicotomica
CONTROL Hallazgos prenatales Cualitativa 0: Sin patologia
PRENATAL Nominal 1: Ventriculomegalia
Policotomica 2: Presentacion de nalgas
Ecografia prenatal Cualitativa 1: Si
Nominal 2: No
Dicotomica
Control del Cualitativa 1: Si
embarazo Nominal 2: No
Policotomica
Control del Cualitativa 1: Enfermera
embarazo por Nominal 2: Médico
enfermera o médico Dicotémica
Consumo de acido Cualitativa 1: Si
folico Nominal 2: No
Policotomica 3: Si pero inicio tardio
Lugar de parto Cualitativa 1: Hospital
Nominal 2: Casa
Dicotémica
Tipo de parto Cualitativa 1: Espontaneo
Nominal 2: Cesarea
Dicotomica
VIH Cualitativa 1: Positivo
Nominal 2: Negativo
Dicotémica
Embarazo a término Cualitativa 1: Si
Nominal 2: No
Dicotomica
Inicio antibioterapia Cualitativa 1: Si
IV Nominal 2: No
desde nacimiento Dicotémica
Nombre del Cualitativa 0: No recuerda
antibiotico Nominal 1: Amoxicilina
Policotomica 2: Gentamicina
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Tabla 2: Descripcion de variables

MEDIDAS DE LA Ancho (cm) Cuantitativa
LESION continua
Altura (cm) Cuantitativa
continua
Area total Cuantitativa
continua
CARACTERISTICAS | Lesién Epitelizada Cualitativa 1: Si
DE LA LESION Nominal 2: No
Dicotomica
Fistula de LCR Cualitativa 1:Si
Nominal 2: No
Dicotémica
Absceso purulento Cualitativa 1: Si
Nominal 2: No
Dicotomica
Fiebre Cualitativa 1: S1
Nominal 2: No
Dicotémica
Tamafio de la Cuantitativa
circunferencia Continua
craneal
Nivel motor afectado Cualitativa 10,11, 12,1, 2, 3, 4,
Ordinal 5,6
Nivel sensitivo Cualitativa 10, 11,12, 1,2, 3, 4,
afectado Ordinal 5,6
Lumbosacro o Cualitativa 1: Toracolumbar
toracolumbar Nominal 2: Lumbosacro
Dicotomica
DISFUNCION DEL Episodios de apena Cualitativa 1: Si
TRONOCENCEFALO Nominal 2: No
Dicotémica
Disfagia Cualitativa 1: Si
Nominal 2: No
Dicotomica
Llanto agudo Cualitativa 1: Si
Nominal 2: No
Dicotémica
Estridor Cualitativa 1:Si
Nominal 2: No
Dicotomica
Técnica de imagen Cualitativa 1: Ecografia
preoperatoria Nominal 2: TAC
Policotémica 3: Resonancia
magnética
4: Ninguna
CIRUGIA Cirugia Cualitativa 1: Si
Nominal 2: No
Dicotomica
Fecha de cirugia Cuantitativa
Continua
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Tabla 2: Descripcion de variables

Tiempo desde el 1* Cuantitativa
contacto hasta la Continua
cirugia
Antibiotico Cualitativa 1: Si
intraoperatorio Nominal 2: No
Dicotdémica
Hemoglobina Cuantitativa
preoperatoria Continua
Complicacion Cualitativa 1: Si
postoperatoria Nominal 2: No
Dicotdémica
Tipo de Cualitativa 0: Ninguna
complicacion Nominal 1: Infeccion de la
postoperatoria Policotomica herida quirargica
2: Fistula de LCR
Fecha de alta Cuantitativa
hospitalaria Continua
Duracion de la Cuantitativa
estancia hospitalaria Continua
SEGUIMIENTO Fecha del primer Cuantitativa
TRAS EL ALTA control tras el alta Continua
HOSPITALARIA Tiempo desde el alta Cuantitativa
hasta el 1° control Continua
Complicacion Cualitativa 1: Si
postoperatoria tras Nominal 2: No
valvula Dicotdmica
Tipo de Cualitativa 0: Ninguna
complicacion Nominal 1: Mal funcionamiento
postoperatoria tras Policotomica valvular
valvula 2: Infeccion valvular
5: Fallecimiento
HIDROCEFALIA Presencia de Cualitativa 1: Si
hidrocefalia Nominal 2: No
Dicotdémica
DVP Cualitativa 1: Si
Nominal 2: No
Dicotdémica
Fecha de la DVP Cuantitativa
Continua
Dias de ingreso Cuantitativa
hospitalario total Continua
Realizacion de ETV Cualitativa 1: Si
Nominal 2: No
Dicotdémica
Fecha de la ETV Cuantitativa
Continua
Fallecimiento Cualitativa 1: Si
Nominal 2: No
Dicotdémica
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4.5 PROTOCOLOS DE ACTUACION

El quiréfano y el instrumental quirargico fueron se limpiaron y esterilizaron adecuadamente.
Los instrumentos quirtrgicos y textiles se desinfectaron mediante la esterilizacion por vapor
a 134°C con detergentes enzimaticos. A su vez, los endoscopios utilizados para
ventriculostomias fueron esterilizados por esterilizacion quimica con dcido peracético
(Perasafe®), sumergiendo la 6ptica y sus componentes por 10 minutos segun recomendacion
del fabricante. Antes de la cirugia, cada paciente cumplié con el ayuno preoperatorio y la
profilaxis antibiotica, se asegurd su higiene personal, se le realizaron examenes
complementarios y se les rasuro la zona quirurgica. Una vez finalizado el acto quirtrgico, la
herida fue desinfectada de manera aséptica y toda la cirugia siguid los protocolos de

limpieza, desinfeccion y esterilizacion que dictan las recomendaciones europeas. (84)

Se utiliz6 anestesia general en todas las operaciones. Se suministrd tratamiento antibiotico
para cubrir bacterias gramnegativas 30 minutos antes de la cirugia y durante los 10 dias
siguientes. Los pacientes fueron monitoreados diariamente en la planta durante unas 2
semanas después de la intervencion quirdrgica. Durante un periodo de 2 semanas después
de la intervencion quirurgica aproximadamente, se midi6 el perimetro craneal y se evalu6 el
estado neurologico de los pacientes en planta. La confirmacion de una sospecha de
hidrocefalia se realizéo mediante una ecografia transfontaneral y asi, planificar correctamente
el tratamiento. Cada 48 horas se llevd a cabo una limpieza y vendaje apropiados de la
herida. A todas las madres se les indic6 como realizar un correcto bafio del bebé y se les
inform6 sobre las medidas basicas de higiene, incluidos cambios frecuentes de panales,
revision de vendajes, control de temperatura, asi como deteccion temprana de signos de

alarma.

El seguimiento de los pacientes dur6 al menos un afio y en cada cita se evalu6 la medicion
del perimetro cefalico, examen fisico y neuroldgico general y cuidado de la herida quirargica
(si fue necesario). Los bebés de la isla de Pemba fueron supervisados por su médico de

atencion primaria local, que a su vez informaba al INEDMM de las evoluciones.
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4.6 INSTRUMENTOS DE MEDIDA

Los datos obtenidos de las historias clinicas fueron procesados en una hoja de calculo en
Microsoft Excel 2013 y posteriormente, se realizo el andlisis estadistico utilizando el

software Stadistical Package for Social Sciences version 27.

Los datos fueron debidamente anonimizados, quedando los consentimientos informados y

los datos de caracter personal en posesion de los Investigadores Principales.

4.7 BUSQUEDAS BIBLIOGRAFICAS

Se realiz6 busqueda bibliografica en la base de datos PubMed NLM (National Library
Medicine), SCIELO, Google Scholar y Research Gate. En cuanto al idioma, se han
seleccionado referencias bibliograficas en espafiol e inglés. Los Descriptores de Ciencias de
la Salud (DeCS) en espafiol y Medical Subject Headings (MeSH) para inglés, combinados

entre si mediante los operadores booleanos “AND”, “OR” y “NOT”, fueron:

Tabla 3: DeCS y MeSH
DeCS MeSH
Defectos del tubo neural Neural Tube Defects

Diagnostico prenatal

Prenatal Diagnosis

Accesibilidad a los Servicios de Salud

Health Services Accesibility

Disrafismo espinal

Spinal Dysraphism

Hidrocefalia

Hydrocephalus

Paises en desarrollo

Developing Countries

Tanzania

Tanzania

Humans

Humanos

Deficiencia de acido folico

Folic acid Deficiency

Meningomielocele

Meningomyelocele

Factores socioecondomicos

Socieconomics factors

Salud global

Global Health

Complicaciones postoperatorias

Postoperative complicactions

Procedimientos neuroquirdrgicos

Neurosurgical procedures

Derivaciones de LCR

Cerebrospinal Fluid Shunts
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4.8 ANALISIS ESTADISTICOS

Los datos descriptivos se presentaran utilizando estadisticos de tendencia central y de
dispersion: media +/- desviacion estdndar y rango o mediana y rango. Los datos
correspondientes a las variables cualitativas se expresardn como valor absoluto de casos y
en porcentaje (%). La asociacion entre las variables categoricas se realizd mediante el test
de Chicuadrado o la prueba exacta de Fisher si de un numero elevado de casillas con

frecuencias esperadas menores a 5.

Para el estudio de la normalidad de las distribuciones se utilizar4 el test de bondad de ajuste
de Kolmogorov-Smirnov. La comparacion entre los valores de andlisis de las variables
continuas se realizara mediante el test T de Student para datos independientes o emparejados
en el caso de presentar normalidad. En caso de rechazarse la hipotesis nula de la normalidad
de una variable cuantitativa, se utilizd la prueba no paramétrica de Mann-Whitney. El
analisis de varianza (ANOVA) se utilizd para comparar 3 o mas medias con distribucion

normal y el Test de Kruskal-Wallis en la comparacion de tres o més variables no normales.

La relacion entre las variables continuas se establecidé mediante el coeficiente de correlacion
de Pearson y de modo no paramétrico con coeficiente de correlaciéon de Spearman. Para
todas las pruebas se aceptara un nivel de significacion inferior a 0.05 en contraste bilateral
y un contraste unilateral para la prueba exacta de Fisher (asociacion entre fiebre y ser de

Pemba).
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4.9 CONSIDERACIONES ETICAS

Esta investigacion ha sido realizada cumpliendo con los Principios Eticos recogidos en la
Declaracion de Helsinki (version Fortaleza) para toda Investigacion Médica, respetando los
principios legales aplicables sobre proteccion de datos personales, asi como los referentes a
los derechos y obligaciones en materia de informacién y documentacion sanitaria. Este
principio de confidencialidad de los datos de cada paciente y la preservacion de su intimidad
también estd recogido en la Ley Organica 3/2018 de 5 de diciembre de proteccion de datos

de caracter personal, publicada el 6 de diciembre de 2018 en el BOE n°® 294.

Para la realizacion de este estudio se obtuvo previamente la autorizacion de la Direccion y
Comité Etico de Investigacién del INEDMM de Zanzibar (Tanzania). Dicho Comité Etico
estd compuesto por la fundacion NED en colaboracion con Weill Cornell Medical Collage.
El documento de autorizacion figura en el anexo I para la investigacion de pacientes
pediatricos afectos de MMC. A su vez, antes de comenzar con la recogida de datos y
tomando en consideracion el principio de autonomia, los investigadores informaron
exhaustivamente, respondiendo a cualquier pregunta planteada para que se decidiera
libremente si se desea o no participar, y se obtuvo el Consentimiento Informado de todos los
participantes, mostrado en el Anexo II. Ademads, se inform6 de que pueden revocar su
consentimiento en cualquier momento sin que suponga ninguna repercusion negativa. Todos

los pacientes que participaron en el estudio lo hicieron de forma voluntaria.
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V RESULTADOS

5.1 DEMOGRAFIA

Desde el 2 de octubre de 2016 hasta el 4 de noviembre de 2022 se atendieron a un total de
97 pacientes diagnosticados de MMC en el INEDMM de Zanzibar (Tanzania).

Un total de 50,5% de pacientes procedian de Unguja (n=48), 45,3% (n=43) de Pemba y 4,2%
(n=4) eran originarios de la peninsula tanzana. La procedencia de 2 pacientes no fue

registrada. Del total de la muestra, 50,5% (n=49) fueron nifias y 49,5% (n=48) nifios.

Tabla 4: Edad de los pacientes

n | Media | Mediana | Desviacion | Asimetria | Valor Valor
tipica minimo | maximo
Edad 97 | 7,12 4 12,344 4,677 0 95
Edad Unguja 48 6 3 8,485 2,431 0 38
Edad 4 1,75 2 1,258 -1,129 0 3
Continente
Edad Pemba |43 | 7,84 4 15,461 4,922 1 95
Figura 4: Histograma de edades (dias)
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Como se observa en la Tabla 3, la edad media al consultar en el servicio de neurocirugia fue
7,12 +/- 12,34 dias con un rango de 95. La mitad de los nifios tuvieron una edad inferior o
igual a 4 dias (mediana). La prueba de bondad de ajuste de Kolmogoérov-Smirnov permite
afirmar que la distribucion de la edad de los pacientes al consultar no se asemeja a la

distribucion normal (p<0,05). Unicamente el 25,8% lleg6 al hospital antes de las 24 horas.

Analizando los datos segun el origen de los pacientes, la edad media de los pacientes de
Unguja atendidos fue de 6 dias +/- 8,47 con un rango de 38. Los pacientes procedentes de
Pemba acudian al hospital con 7,84 +/- 15,46 dias de edad media con un rango de 94 y los
pacientes de la peninsula tardaron en llegar al hospital una media de 2 dias +/-1,23 con un
rango de 3. Se demostrd una asociacion estadisticamente significativa entre proceder de
Pemba y presentar mayor edad al ser atendidos por un neurocirujano (Prueba de U de Mann
Whitney=847,5; significacion=0,042). Los pacientes del continente tanzano acudieron de
media més temprano al hospital que los de Unguja, pero no son valores representativos

debido al pequefio tamafio muestral (n=4).

Figura 5: Prueba de U de Mann Whitney entre edad y Pemba
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La media de edad de los pacientes al momento de la operacion fue de 14,62 +/- 20 dias
(rango 95). La mediana de dias entre la primera evaluacion neuroquirurgica y la reparacion
fue de 3 dias (rango 83) y la duracién de la estancia hospitalaria media fue de 29,56 +/- 19,2
dias (rango 145). El tiempo medio desde el alta hasta el primer control fue de 15,11+/-12

dias con un rango de 60.

51



g, Universidad

GNPZD it
{> < ) (,:}l(zllch'u ’
“\ZE/ s FACULTAD DE MEDICINA Y ODONTOLOGIA

5.2 EMBARAZOY PARTO

El 95,9% de las embarazadas de la muestra (n=93) fueron sometidas a un control prenatal.
El 63,4 % (n=59) fueron controlados por médicos, mientras que 36,6% (n=34) fueron

controlados por personal de enfermeria.

El 6,18% (n=6) de las pacientes recibieron tratamiento profilactico con acido folico durante
el embarazo, todas ellas con su embarazo controlado. De los 6 embarazos reforzados con
acido folico, 4 fueron controlados por enfermeras y 2 por médicos. No se ha demostrado una
relacion estadisticamente significativa entre la ingesta de acido folico materna durante la
gestacion y haber tenido un embarazo controlado (significacion prueba exacta de Fisher

bilateral = 1).

Se realizé al menos un control ecografico en 88,7% (n=86) de los embarazos. De ellos, se

evidencid ventriculomegalia en 16 casos (18,6%) y posicion podalica en 15 casos (17,45%).

Practicamente todas las gestaciones (97,9%) finalizaron a término. El 94,8% (n=92) de las
madres tuvieron un parto vaginal, de los cuales 9 ocurrieron en el domicilio. Del total de
partos en el hospital (n=88), 94,3% (n=83) fueron partos vaginales y a penas un 5,7% de

partos por cesarea (n=5). Ninguno de los recién nacidos resulté VIH positivo.

La profilaxis antibidtica después del parto se administro al 85,56% (n=83) de la muestra. Se
tratd6 a 57,8% (n=48) con amoxicilina y a 42,2% (n=35) con gentamicina. De los 93
embarazos controlados, 14% (n=13) no recibi6 profilaxis antibidtica en el nacimiento. En
cambio, si que recibieron antibioterapia profilactica 15 de los 16 casos de ventriculomegalia

diagnosticados prenatalmente (aunque no hay asociacion significativa).

Tabla 5: Profilaxis antibiotica al nacimiento

Profilaxis antibiotica Total
Si No
No tom6 antibidtico 0 14 14
Nombre del Amoxicilina 48 0 48
antibidtico Gentamicina 35 0 35
TOTAL 83 14 97
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53 CARACTERISTICAS CLINICAS DEL MMC

A 44 pacientes (45,4%) se les realiz6 una prueba de imagen preoperatoria, principalmente

TAC (80%), seguido de ecografia (18,2%; n=9) y RMN (en una ocasion) (Figura 20).

Figura 6: Representacion técnica de imagen preoperatoria
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La media de la hemoglobina de los pacientes fue 14,5 +/- 2,7 g/dL. Un total de 36,1% (n=35)
pacientes estaban anémicos antes de la operacion (considerando anemia valores de
hemoglobina por debajo de 14) y 11,3% tenian una hemoglobina superior a 17,5 g/dL. El
test de bondad de ajuste de Kolmogorov-Smirnov indica que la hemoglobina preoperatoria

sigue una distribucidon que se asemeja a la distribucion normal (p>0,05).

En el grupo de los embarazos controlados se encontr6 una media de hemoglobina
preoperatoria de 14,615 (desviacién estdndar=2,67) y en el grupo de los embarazos no
controlados, una media de hemoglobina preoperatoria de 11,75 (desviacidon estandar=2,52).
Esta diferencia es estadisticamente significativa, siendo la hemoglobina preoperatoria mas

baja en los embarazos no controlados (t=2,102; significaciéon=0,038).

Figura 7: Diagrama de cajas y bigotes de hemoglobina segun control gestacional
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También, en el grupo de los embarazos controlados por médicos se encontré una media de
hemoglobina preoperatoria de 15,212 (desviacion estandar=2,59) y en el grupo de los
embarazos controlados por enfermeria, una media de hemoglobina preoperatoria de 13,579
(desviacion estandar= 2,53). Esta diferencia es estadisticamente significativa, siendo la
hemoglobina preoperatoria mas baja en los embarazos controlados por enfermeria (t student

=-2,952; significacion=0,004).

Se ha encontrado un porcentaje significativamente mayor de pacientes anémicos procedentes
de fuera de Unguja (62,86 %) en comparacion con los que nacieron en Unguja (37,14%).
(Chi’test 3°971; significacion 0,046). De la misma forma, el porcentaje de anemia es mayor
(46%) si se trata de pacientes que llegan al hospital a la semana o mas de su nacimiento, que
en los menores de una semana (33%), aunque la diferencia no es estadisticamente

significativa (Chi? test 1,315; significacion 0,252).

Figura 8: Representacion de pacientes anémicos segun su procedencia
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En cuanto a las medidas de la lesion del MMC en la exploracion fisica, la media de ancho
en esta muestra fue de 4,96 cm +/- 2,286 y de alto 5,2 cm +/- 1,69. La media del area total
de la lesion fue de 26 +/- 15,31 cm? (rango 68 cm?) y la mitad de los nifios tuvo un é4rea de
lesion entre 4 y 24 cm? (ambos inclusive), como representa la figura 11. La prueba de bondad
de ajuste de Kolmogérov-Smirnov permite afirmar que la distribucion del area total del

defecto no se asemeja a la distribucion normal (p<0,05).
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Figura 9: Diagrama de cajas y bigotes del area de la lesion
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El promedio del perimetro craneal en el nacimiento fue de 34,9 +/- 2’46 cm con un rango de
15 cm. La mitad de la muestra tuvo un tamafo craneal de 35 cm o inferior (mediana). Del
total, 16,5% (n=16) nacieron con un perimetro craneal de 37 cm o mayor (perimetro craneal
aumentado) y de ellos, 6 fueron diagnosticados de ventriculomegalia por ecografia prenatal
(asociacion estadisticamente significativa: significacion prueba exacta de Fisher bilateral
0,025). La prueba de bondad de ajuste de Kolmogoérov-Smirnov permite afirmar que la

distribucion del perimetro craneal no se asemeja a la distribucion normal (p<0,05).

Tabla 6: Valores del perimetro craneal

n Media Mediana Desviacion Asimetria Valor Valor
tipica minimo | maximo
Perimetro craneal 97 34,92 35 2,4613 0,891 30 45

El MMC lumbosacro (L3-S1) fue la localizacion anatomica mas frecuente 85,6%, (n=83),
el resto fueron MMC toracolumbares (14,4%; n=14). La forma de presentacion clinica mas
comun fue la disfuncion motora (45,4%) y sensitiva (43,3%) a partir de L1 (figura 10y 11)

lo cual refleja dafio severo a nivel del cono medular y la cola de caballo.

En cuanto a disfuncion troncoencefalica, ningiin paciente presentd episodios de apnea,

disfagia o estridor.
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Figura 10: Disfuncion motora Figura 11: Disfuncion sensitiva
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La mayoria de los pacientes (n=82) llegaron al hospital con la lesion no epitelizada. Se
observa una ligera tendencia de los pacientes de Pemba a presentar una lesion abierta al

llegar al hospital frente a los de Unguja, como muestra la Figura 12.
Figura 12: Representacion agrupada de la lesion epitelizada segun procedencia
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10,3% pacientes presentd signos de infeccion con sindrome febril (n=10), en su mayoria
procedentes Pemba (n=7), como ilustra la Figura 17. En los pacientes estudiados, existi6 una
asociacion estadisticamente significativa entre la procedencia de Pemba y la presencia de
fiebre al momento de ser atendidos en el hospital (significacion prueba exacta de Fisher

unilateral 0,043).
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Todos los pacientes con signos de infeccion (n=11) (fiebre o secreciones purulentas a través

del defecto) nacieron por parto vaginal, aunque no se obtuvo una asociacion significativa.

Ningun paciente con la lesion cerrada present6 fiebre.

Figura 13: Representacion de fiebre segun procedencia

Recuento

18 pacientes (18,6%) desarrollaron fistula de LCR prequirurgica, de las cuales 2 presentaron
sobreinfeccion con secrecion de material purulento. El desarrollo de fistula de LCR fue maés

frecuente en los pacientes con presentacion de nalgas (33,3%, n=5) que en los pacientes con

W LnGUA
FEMBA Y CONTINENTE

FACULTAD DE MEDICINA Y ODONTOLOGIA

presentacion cefélica (14,8%, n=12), aunque se encontrd una asociacion significativa.

Tabla 7: Significacion estadistica entre presentacion de nalgas y fistula de LCR

Presentacion de nalgas

Si No Total
Fistula de LCR 5 12 17
Total 15 81 96

Significacion Estadistica

0,133 (Fisher bilateral)
0,093 (Fisher unilateral)

La proporcion de infecciones al ingreso de pacientes que nacieron en el hospital (11,36%)

fue muy similar a la observada en los pacientes nacidos en el domicilio (11,1%).
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5.4 CIRUGIA Y COMPLICACIONES POSTOPERATORIAS

La cirugia de reparacion del MMC postnatal fue realizada a 95,9% (n=93) de los pacientes
de la muestra. De los 4 pacientes que no se sometieron a cirugia, todos tenian la lesion
abierta, 1 lactante presentaba una fistula de LCR secrecion purulenta en shock séptico
procedente de Pemba y los otros 3 llegaron en estado critico con dificultad respiratoria,

desnutricion e inestabilidad hemodinamica.

Las complicaciones postoperatorias se presentaron en 80,4% lactantes (n=78). Como puede
observarse en la figura 24, més de la mitad de los pacientes (58,8%; n=57) desarrollaron una

fistula de LCR postquirurgica y unicamente 19,6% no tuvo complicaciones.

Figura 14: Representacion de las complicaciones postoperatorias tempranas
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Las complicaciones postoperatorias no mostraron asociacion significativa en cuanto al

origen (Chi? test 0,042; significacion 0,837).

La media del perimetro craneal preoperatoria de los nifios que tuvieron una fistula de LCR
postoperatoria fue de 35,26 +/- 2,46 y la media de los que no tuvieron complicaciones, fue
de 34,44 +/- 2,41. Existi6 un aumento de fistula postoperatoria de LCR en los pacientes que
previamente tenian un perimetro craneal aumentado, aunque no llegd a alcanzar

significacion estadistica (Prueba U de Mann-Whitney= 909,5; significacion= 0,087).
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Figura 15: Prueba de U de Mann-Whitney del desarrollo de complicaciones

postoperatorias segun la circunferencia craneal
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Como ilustra la Figura 19, se observa una ligera tendencia positiva a presentar una fistula de
LCR tras la cirugia en los pacientes no originarios de Unguja en comparacion con los nacidos

en la region, aunque no es estadisticamente significativo.
Figura 16: Representacion de fistula de LCR tras cirugia segun procedencia
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Todos los pacientes con signos de infeccion prequirargica del MMC desarrollaron

complicaciones postoperatorias, en su mayoria a fistula de LCR.

Existe una ligera tendencia positiva a presentar una infeccion de la herida quirtrgica en los

nifios que se presentan en el hospital tras 1 semana del nacimiento (25% frente al 20%).
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5.5 HIDROCEFALIA Y TRATAMIENTO

Un total de 26,8% (n=26) pacientes desarrollaron hidrocefalia. De ellas, 22 (84,6%) fueron
tardias y 4 inmediatas. Se colocaron valvulas de DVP en el 89,6% de los casos (n=87), de

las que 72,26% (n=62) se colocaron en el momento de la operacion del MMC.

Como tratamiento alternativo a la hidrocefalia se realiz6 una ETV a 2 pacientes que
desarrollaron hidrocefalia posterior a la colocacion de la DVP. Ambos eran de Unguja y
presentaban una lesion abierta. Uno de ellos tenia el perimetro craneal aumentado, anemia y
una fistula de LCR prequirtirgica y tras la operacion de reparacion del MMC, se infectd su
herida quirtrgica, desarroll6 hidrocefalia y finalmente fallecio. El otro paciente presentd una

fistula postoperatoria e infeccion de valvula inmediata, por lo que se le realizé una ETV.

Figura 17: Complicaciones tras vilvula de DVP
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Si en vez de analizar las complicaciones entre el total de los pacientes, se analizan entre el
total de pacientes con véalvula (n=87), tendriamos 40,2% (n=35) de pacientes con
malfuncionamiento valvular (obstruccion, malposicion o extrusion del catéter ventricular

y/o peritoneal) y un 49,4% de pacientes con infeccion valvular (n=43).

Todos los pacientes a los que se les coloco una valvula inmediata desarrollaron
complicaciones, no asi los nifios que tenian valvulas tardias (n=25), que se complicaron el
72% (n=18). Sin embargo, fallecieron una menor cantidad de nifios con valvulas inmediatas

(17,7% frente al 28% de las valvulas tardias).

Todos los pacientes con fiebre y con secrecion purulenta tuvieron complicaciones

valvulares.
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Se ha encontrado un porcentaje significativamente mayor de pacientes procedentes de fuera
de Unguja con complicaciones postoperatorias valvulares (91,5%) frente a los originarios de

Unguja (72,9%) (Chi? test 5,575; significacion 0,018).

Tabla 8: Relacion entre las complicaciones valvulares y ser de Unguja

Complicaciones postoperatorias tras valvula Total
Si No
Unguja Si 35 13 48
No 43 4 47
Total 78 17 95

Los pacientes que consultan con una edad mayor a una semana tienen un porcentaje de
infecciones valvulares de 67,7%, significativamente superior al 37% de los nifios menores a

una semana (Chi? test 6°447; significacion 0,011).

Se observd un mayor porcentaje de complicaciones en los nifios a los que se les infecto la
herida quirtrgica. Sobre todo, se dio un aumento significativo en la infeccién valvular,
habiendo el doble de infecciones valvulares en los pacientes con infeccion de la herida
quirargica en comparacion con los que no la tenian infectada (Chi? test 7,749; significacion

0,005).

5.6 FALLECIMIENTO

El porcentaje de fallecidos del total de la muestra fue del 19°6% (n=19). De los 19
fallecimientos, 18 tenian la lesion abierta cuando llegaron al hospital (aunque 78% de los

niflos con lesion abierta sobrevivieron).

Se observd un porcentaje mayor de fallecidos en los pacientes que llegaron anémicos al
hospital frente a los que llegaron con un valor de la hemoglobina en rango, aunque la
asociacion no es estadisticamente significativa (28,6% frente al 14,5%) (Chi’> 2,806;

significacion 0,094).
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Se encontré un aumento de la mortalidad en pacientes con hidrocefalia (27%) frente a los

pacientes sin hidrocefalia (17,3%). Sin embargo, ninguna son asociaciones significativas.

La media del area de la lesion de los pacientes fallecidos es de 34,32 +/- 19,52 y la media de
los no fallecidos es de 24,1+/- 13,51. Esta diferencia es estadisticamente significativa
(prueba U de Mann-Whitney=513,5; significacion= 0,037). Por tanto, un tamafio de la lesion

mayor se asocia con mayor mortalidad.

Figura 18: Prueba de U de Mann-Whitney de fallecimiento segun el darea de la lesion
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VI DISCUSION

En los PIMB, 1 persona de cada 10 tiene la posibilidad de recibir atencidon quirtrgica (85).
En la actualidad, Japon cuenta con mas de 8.000 neurocirujanos certificados para servir a
una poblacién de 125 millones de personas. (86) En toda Africa, menos de 2.000
neurocirujanos deben cubrir las necesidades de mas de 1.200 millones de personas. Ademas,
de esos 2.000, el 73% trabajan en el norte de Africa y Sudafrica. (87) En Africa Oriental, la
proporcion de neurocirujanos por habitante es de 1 por cada 10 millones de personas. En la
actualidad, Tanzania dispone de 20 neurocirujanos al servicio de mas de 60 millones de

personas.

6.1 DEMOGRAFIA

La prevalencia promedio de DTN a nivel mundial es de 1 caso por cada 1.000 nacimientos,
lo que representa un total de 140.000 casos anuales. No obstante, la prevalencia varia
sustancialmente entre las diferentes ubicaciones geograficas. (10) En los paises occidentales,
la incidencia del MMC ha disminuido drasticamente debido a la fortificacion alimenticia y
suplementos con 4cido folico y a las politicas de la interrupcion voluntaria del embarazo
(11), siendo actualmente de 0,5 a 0,8 casos por cada 1.000 nacimientos (10). Dichas cifras
difieren significativamente de las registradas en regiones subdesarrolladas como Africa,
donde la prevalencia es de 5,1 por cada 1.000 nacimientos, y ain mas de las de Africa

subsahariana, donde la prevalencia es de 8,5 casos por cada 1.000 nacimientos (14).

En este estudio, 50,5% de los pacientes fueron de sexo femenino y 49,5% masculino. En la
literatura, se encuentra reflejado que el MMC es mas prevalente en lactantes de sexo
femenino. (25) Parece ser que el cromosoma femenino favorece el arrastre epigenético de
los mecanismos moleculares que participan en la formacion de los pliegues neurales (18), lo
que explicaria la mayor incidencia de los DTN en mujeres. Sin embargo, en muchas
investigaciones realizadas en hospitales de PIMB, se evidencia una mayoria de casos
masculinos (46,63,78,88), probablemente debida a la falta de rigor y precision en la recogida

de datos o fallos en el registro.
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Las dificultades economicas, la distancia a hospitales terciarios, el estado de las carreteras,
las creencias religiosas, la falta de neurocirujanos y las instalaciones inadecuadas, hacen que
se retrase enormemente la atencion neuroquirirgica. (76) La carencia de una unidad de
cuidados intensivos neonatales en un centro de nacimiento suele implicar el traslado a
centros de referencia ubicados a larga distancia, lo que genera una carga econdmica
inesperada e inmediata para una familia no preparada para afrontar la enfermedad. Después
de haber pasado muchos dias o incluso semanas, el paciente llega al centro neuroquirtirgico
mas cercano y suele mostrar signos de lesion abierta e infectada, como fiebre, fugas de LCR,
sepsis grave y signos meningeos (89). En nuestro estudio la edad media de llegada al hospital
fue de 7°12 dias (mediana 4 dias) y solo el 25,8% llegd al INEDMM antes de las 24 horas.
Ademas, es estadisticamente significativa la diferencia del tiempo de llegada segun la
procedencia del lactante, presentdndose de manera mas tardia los pacientes procedentes de
Pemba (casi 2 dias mas tarde de media que los de Unguja). Los resultados son similares a
otros estudios: en un hospital de Uganda llegaban a los 6 dias de nacer de media (78) o en

Nigeria, el 50% de los pacientes se presentd dentro de las primeras dos semanas de vida (90).

6.2 EMBARAZO Y PARTO

Promover la prevencion del MMC es una de las grandes herramientas para reducir la carga
sanitaria de malformacion en PIMB. Existen medidas preventivas tanto primarias como
secundarias que podrian evitar muchos casos de DTN, pero su implementacion sigue siendo
un reto en Africa subsahariana. La escasez de recursos y las diferencias en las politicas de
salud impiden la creaciéon de un programa de salud uniforme que logre disminuir la

mortalidad y la discapacidad, y mejorar la calidad de vida de las personas afectadas (91).

En lo que respecta a la prevencion primaria, se realizaria mediante la fortificacion y
suplementacion de acido folico. A pesar de que pueden llegar a reducir hasta un 70% el
riesgo de DTN (27), la mayoria de PIMB no tienen politicas que regulen dichas medidas
preventivas. Se ha visto que en los PIMB la fortificacion de alimentos es una estrategia mas
efectiva que la toma diaria de comprimidos, ya que son pocas las mujeres que los consumen
y conocen sus beneficios. (33) Tanzania aprob6 una politica para la fortificacion obligatoria
de la harina comercial de trigo y maiz en 2011, aunque es muy rudimentaria y hay pocos

datos sobre su eficiencia (34).
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En Zanzibar, solo se ha realizado un estudio sobre el tema, el estudio MAISHA (2012) (92).
Este estudio recopild datos de centros de salud seleccionados en las islas Unguja y Pemba.
Segun los investigadores, mas del 50% de las mujeres embarazadas de Zanzibar recibieron
suplementos de acido félico en su dieta. Otra demostracion del uso de acido folico en
Tanzania es un estudio realizado en el mismo afio, en el que se examind a 21.889 mujeres
embarazadas en un hospital del norte del pais y de ellas, el 20% sigui6 la recomendacion de
acido folico (93). Estos datos contrastan enormemente con lo observado en nuestro estudio,
en el que recibieron al menos un control prenatal 95,9% de las gestaciones y de ellas,
unicamente el 6 madres consumieron suplementos de 4cido folico (6,45%). La explicacion
se atribuye a una falta de conocimiento sobre sus beneficios mas que a una falta de
disponibilidad, ya que el coste del suplemento es asequible para la mayoria de los tanzanos.
Por ello, es fundamental garantizar la implementacion de programas efectivos que logren
que las mujeres en edad fértil adquieran niveles adecuados de 4cido folico, pero, sobre todo,

difundir el conocimiento sobre la importancia del folato en la prevencion de DTN (6).

La prevencion secundaria se enfoca en la evaluacion diagnostica prenatal, para planificar el
parto y preparar a la familia de manera adecuada, para disminuir la morbimortalidad neonatal
y el nimero de complicaciones. (31) En ese sentido, La Comisién Lancet propone el uso
rutinario de la ecografia durante todo el embarazo, la profilaxis antibidtica al nacimiento y

la educacion familiar, poblacional, médica y hospitalaria. (94)

En PIMB, es notoria la carencia de profesionales capacitados y la deficiente calidad de las
técnicas de imagen, ya que en Occidente se logra detectar DTN prenatalmente mediante
ecografia con una tasa del 96-100% (38). En nuestro estudio, se realizdé una ecografia
prenatal al 88,7% (n=86) de las madres y se detectaron signos indirectos de MMC, como la
ventriculomegalia, en 16 casos (18,6%). Varios estudios muestran resultados similares: en
uno de Nigeria, solo se realizaron una ecografia prenatal 50% de las pacientes (90) y ninguna
recibio un diagndstico. En otro estudio en el mismo pais, se diagnosticé la espina bifida
prenatalmente en el 14% de los casos (31). En Camerun, se realiz6 una ecografia prenatal en
el 32,8% de los casos, pero solo se diagnosticO como anormal el 29,6% de ellas (46). En
Africa, la mayoria de los diagnésticos de MMC se realizan en el momento del parto, lo que

implica que no se anticipen los cuidados intensivos neonatales y la consulta temprana.
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El uso de antibioticos al nacimiento reduce la tasa de infecciones y complicaciones (95). La
profilaxis antibidtica fue administrada a 85,6% (n=83) de la muestra, mayoritariamente con
amoxicilina (57,8%) y el resto con gentamicina. Cabe destacar que la mayoria pacientes que
fueron diagnosticados de ventriculomegalia por ecografia prenatal recibieron profilaxis
antibiotica (93,75%). Asi, aunque no hay una correlacion significativa, es mas probable que

los pacientes diagnosticados prenatalmente reciban antibioterapia profilactica.

Ante la falta de control e higiene maternal en PIMB, es recomendable optar por una cesarea
planificada, para disminuir las infecciones que se generan en el contacto del defecto con la
flora vaginal materna no revisada y evitar que un parto complicado afecte la integridad de la
lesion. (78) En nuestro estudio, 94,8% de los nacimientos ocurrieron por via vaginal y 9 de
ellos en el domicilio. El 33,3% de los pacientes con presentacion de nalgas desarrollaron una
fistula de LCR en comparacion con el 14,8% de los pacientes con presentacion cefélica,
aunque la diferencia no es estadisticamente significativa. Una investigacion en Nigeria
demostrd que los pacientes con el saco roto tienen una mayor probabilidad de presentar
complicaciones postoperatorias (96), pero en este estudio no se encontr6 evidencia de ello.
Todos los nifos con fiebre y secreciones purulentas tuvieron un parto espontdneo. Aunque
no se encontrd una asociacion significativa entre signos de infeccion y parto vaginal, en otros
estudios realizados en medios similares se asocid parto vaginal y rotura de saco (lo que
aumenta el riesgo de meningitis y ventriculitis) (97) y parto vaginal e infeccion (96). Esto es
una consecuencia mas de la falta de calidad del control prenatal y del asesoramiento sobre
el parto en Africa subsahariana. Se recomienda realizar nuevas investigaciones que

involucren una muestra mayor para estudiar con mayor profundidad esta cuestion.

6.3 CARACTERISTICAS CLINICAS DEL MMC

Antes de operar a los pacientes, se revisaron una serie de pardmetros. Se vio que al 45,4%
de los pacientes se les realiz6 una imagen preoperatoria, mayoritariamente el TAC. La
técnica del TAC es gratuita en Zanzibar, mientras que la ecografia es realizada por
profesionales sin una preparacion especifica y tiene un coste. El 8,25% de los lactantes
fueron sometidos a esta técnica en momentos especificos en los que la técnica TAC no estaba

disponible.
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Con relacion a la hemoglobina preoperatoria de los pacientes, la media de la hemoglobina
registrada fue 14,5 +/- 2,7 g/dL. Considerando anemia perinatal valores por debajo de 14
g/dL, el porcentaje de nifios anémicos procedentes de Unguja (27,1%) es estadisticamente
inferior al de los lactantes de la peninsula de Tanzania y Pemba (46,8%). La hemoglobina
preoperatoria también se encontrd significativamente mas baja en los embarazos no
controlados, asi como en los embarazos controlados por personal de enfermeria en
comparacion con los controlados por médicos. Estas cifras disminuidas podrian influir en
una peor evolucion clinica, asi como un aumento en el riesgo de infecciones y mortalidad
(89). Un ejemplo de ello es el sehalado en nuestro estudio, en el que se observé una
proporcion mayor de pacientes fallecidos anémicos frente a los que no lo estaban, aunque la

asociacion no fue significativa.

En cuanto al 4rea de las lesiones, la media del area en nuestro estudio fue de 26 +/-15,31 cm?
(rango de 68 cm?). Estos datos son muy similares a los obtenidos en un estudio en Nigeria
en el que, el area de superficie media del MMC fue de 26,4 cm? (rango 12,6-62,9 cm?) (88).
En nuestro estudio no se asocio el drea con complicaciones postoperatorias, pero un estudio
en Nigeria y otro en Sudafrica encontraron una asociacion entre ambas. (96,98) No obstante,
se encontrd que la media del area de la lesion fue significativamente mayor en los pacientes

que fallecieron, asocidndose asi un mayor tamafo de lesién con un aumento de la mortalidad.

De la misma forma, se cuantificé el perimetro craneal de cada paciente. El promedio fue de
34,9 +/- 2,46 cm con un rango de 15 cm y tan sélo 6 de los 17 nifios con perimetro craneal
aumentado fueron diagnosticados por ecografia en el embarazo. Esto es una consecuencia

mas del deficiente sistema de control prenatal en los paises pobres de Africa subsahariana.

En este estudio, la mayoria de los pacientes evaluados presentaron MMC lumbosacro
(85,6%), coincidiendo con muchos otros estudios (78,81,96,99). La forma mas frecuente de
presentacion clinica (42,3% del total de la muestra) fue la afectacion motora y sensitiva a

nivel L1, datos similares a un estudio de Uganda (100).
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Como se explicaba anteriormente, el retraso en la atencion neuroquirdrgica probablemente
contribuy6 en nuestro estudio a que el 85% no tuvieran el defecto del MMC epitelizado,
11,3% de los pacientes signos de infeccion (fiebre o secrecion purulenta) y 18,6%
presentaran una fistula de LCR. Ademas, por esta misma razon, los pacientes procedentes
de Pemba tuvieron un niimero significativamente mayor de nifios con sindrome febril,
también causado por las precarias condiciones de traslado desde Pemba al INEDMM. Una
investigacion en Zambia (99), en la que en primer contacto hospitalario fue a los 9 dias de
media, un 28 % de las lesiones estaban infectadas y 30% tenia pérdidas de LCR, asociando

el aumento de las infecciones a la presentacion tardia.

6.4 CIRUGIA Y COMPLICACIONES POSTOPERATORIAS

En Occidente, los pacientes que nacen con un MMC son intervenidos quirurgicamente en
las primeras 24-48 horas para reducir la mortalidad y complicaciones (prevenir la fuga de
LCR, la meningitis y la cicatrizacion del defecto abierto) (25,101). Esto sigue siendo uno de
los grandes retos en los PIMB. Los lactantes son sometidos en muchas ocasiones a
intervenciones quirurgicas después de la primera semana de vida debido a factores

socioecondémicos y culturales (88).

En 2015, Lancet publicd una propuesta para optimizar el tratamiento de la espina bifida
mientras se desarrolla la neurocirugia en PIMB, sugiriendo que la reparacion del MMC fuera
realizada por cirujanos generales con una formacion adecuada. (94) En nuestro estudio,
95°9% de los pacientes se sometieron a una cirugia prenatal de reparacion del MMC y la
mitad de los nifios se operaron en los 3 primeros dias tras el contacto inicial,
considerablemente inferior a un estudio en Zambia, en el que el retraso medio fue de 9 dias
(99). En ocasiones, en el INEDMM la cirugia tuvo que ser pospuesta en pacientes inestables
hasta su recuperacion por una infeccion del sistema nervioso central. Los pacientes en el
INEDMM son valorados por neurocirujanos cooperantes y locales con adecuada formacion

que deciden si los pacientes pueden recibir un tratamiento quirtrgico.
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En INEDMM es imprescindible seguir unas pautas de actuacion para prevenir y reducir las
complicaciones postoperatorias. Para desinfectar el campo neuroquirargico, Alvarez CA et
al. (102) recomienda el uso de clorhexidina al 2% con alcohol 70% o povidona yodada con
alcohol. En nuestro estudio, se desinfectd con povidona yodada y se destaco la necesidad de
su secado adecuado para evitar neurotoxicidad. Los organismos entéricos gramnegativos son
los responsables de la mayoria de las infecciones sistémicas o del LCR en los DTN abiertos.
Probablemente, esto se deba a la contaminacién por materia fecal. Varios investigadores
recomiendan el inicio precoz de terapia antibidtica endovenosa, ya que reduce la infeccion
y complicaciones. (6,75) Todas las actuaciones postoperatorias en el INEDMM van dirigidas
a reducir el riesgo de las complicaciones postoperatorias Como parte de los medidas de
actuacion, se suministro medicacion antimicrobiana durante 10 dias a todos los nifios
después de la intervencion quirurgica, ademas de la profilaxis antes de la cirugia. Durante la
estancia en el hospital, se ensefio a los familiares la relevancia de cambiar frecuentemente
los pafiales sucios, de limpiar y desinfectar la herida, asi como, de prestar atencion a
cualquier indicio que sugiriera una infeccion de la herida quirurgica, tal y como recomiendan
otros autores. (103) Aun asi, 21,7% tuvo una infeccion de la herida quirurgica, tasa de
infeccion similar a la de otros estudios en Africa (63,98). Se observo sin significacion
estadistica que todos los pacientes con secrecion purulenta antes de la operacion (n=3),
desarrollaron posteriormente una infeccion de la herida quirurgica y todos los pacientes con
fiebre desarrollaron complicaciones postoperatorias (70% fistula de LCR y el 30% infeccion

de la lesion).

La fistula de LCR fue la complicacion postoperatoria mas frecuente, presentandose en el
58,8% de los casos. Esta cifra es un poco mas elevada que los resultados de dos
investigaciones previas realizadas en Zambia. (63,99). El perimetro craneal de los pacientes
que desarrollaron una fistula de LCR postoperatoria fue superior al de los pacientes sin
complicaciones, aunque sin ser la diferencia significativa. Por otro lado, al analizar la
procedencia de los pacientes, apreciamos que los pacientes de Unguja presentaron una tasa
de fistula casi un 12% menor que los pacientes de fuera de la region.

Esto podria estar en relacion con una mayor exposicion del defecto al medio ambiente de los
pacientes externos a la isla, circunstancia que aumenta la probabilidad de presentar una

complicacidn postoperatoria.
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6.5 HIDROCEFALIA Y TRATAMIENTO

La deteccion precoz y el tratamiento oportuno de la hidrocefalia es fundamental para mejorar
el pronostico y tratar de manera adecuada al paciente con MMC, ya que se asocia en un 85-
90% a DTN abiertos (37) y si no se trata, es la principal causa de discapacidad intelectual y

fallecimiento en estos nifos (32).

En nuestro estudio, 26,8% de los pacientes desarrollaron hidrocefalia (n=26), de las cuales
22 fueron tardias y 4 al momento del ingreso. Estas cifras contrastan en gran medida con las

observadas en otros estudios similares, en los que la proporcion de hidrocefalia fue mayor

(78,81,96,100,104).

Para tratar la hidrocefalia, cominmente se utiliza la DVP, la cual tiene una tasa de fracaso
del 30 al 40% en un afio en este tipo de pacientes, y puede presentar una serie de
complicaciones. Para algunos pacientes, la ETV se ha convertido en una opcién a considerar
en lugar de la DVP, (101) aunque tiene elevadas tasas de fracaso en nifios menores de 1 afio
y es necesario personal formado en esta técnica (64). No se ha establecido con certeza el
momento adecuado para colocar una DVP, ya que supone un riesgo de infeccion afiadida
para el nifio (105). Algunos autores sugieren que la insercion de DVP antes del cierre del
MMC aumenta el riesgo de infeccion de la DVP, (106) mientras que otros informan que no
hay diferencias significativas e incluso es beneficioso. (107,108) En este estudio, se
colocaron DVP inmediatas en 62 pacientes (de manera profilactica y en 4 pacientes para
tratar la hidrocefalia ya presente) y 25 DVP tardias. En dos ocasiones se realizaron 2 ETV.
Se vio un porcentaje mayor de muertes en nifios que desarrollaron hidrocefalia, aunque la

asociacion no fue significativa.

Es importante tener siempre presente la posibilidad de que ocurra un malfuncionamiento
valvular. Se registraron 36,1% de pacientes con un malfuncionamiento valvular y 44,3% de
infecciones valvulares. Todos los pacientes con sindrome febril y secrecion purulenta al
ingreso presentaron complicaciones tras la colacion de DVP. Se encontré una asociacion
significativa entre presentar complicaciones valvulares y complicaciones postoperatorias, ya
que se observo el doble de infecciones valvulares en aquellos pacientes que tenian también

infeccion de la herida quirargica. Por ello, habria que extremar la prudencia y valorar
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exhaustivamente el momento de colocacion de una DVP tardia en aquellos pacientes que ya
presentaron una infeccion de la herida quirrgica. Es crucial intentar controlar la infeccion
de la herida quirurgica previo a la colocaciéon de un de un dispositivo valvular en estos

pacientes.

En cuanto al origen, hubo una relaciéon significativa entre ser de fuera de Unguja y tener
mayor probabilidad de sufrir complicaciones postoperatorias tras la colocacion valvular. Por
otro lado, los pacientes que fueron atendidos después de la primera semana de vida tuvieron
un aumento significativo del 30% en las complicaciones valvulares, que los atendidos antes
de la primera semana de edad. Es posible que la tasa elevada de fallo valvular se deba a un
cuidado postnatal deficiente o al riesgo que supone el traslado durante largas distancias, ya
que los pacientes que presentaron una mayor tasa de complicaciones fueron aquellos que
residian lejanos al hospital, que venian ya infectados o los que fueron atendidos a la semana

de nacer.

Estudios similares reflejan porcentajes diversos. En un estudio en Sudafrica (98), hubo un
22% de fallos valvulares y un 10,42% de infecciones de esta. Se observaron cifras mas bajas
en un estudio en Zambia, en el que hubo un 11% de infecciones valvulares y un 7% de
malfunciones. (99) Un estudio en Uganda se asemeja mas a nuestros resultados, ya que tuvo

43,3% de infecciones valvulares y una tasa de 30% de fallo valvular. (100)

El mejor tratamiento de la hidrocefalia en PIMB es una gran incognita. Dado la alta tasa de
fracaso de los pacientes con ETV en menores de 1 afio, se suele tratar con valvulas de DVP.
No obstante, la DVP también tiene altas tasas de fracaso y complicaciones, las cuales,
cuando se presentan en un contexto de PIMB, pueden conducir a la evolucion torpida y
empeoramiento de estos pacientes vulnerables que tienen dificultad para acceder
rapidamente a servicios neuro quirurgicos verdad la tasa de y aumentar la tasa de
morbimortalidad. (64) Por ello, se esta estudiando las ventajas de anadir la coagulacion de
plexo coroideo a la ventriculostomia endoscdpica del tercer ventriculo (ETV-CPC). Como
sefiala un grupo pionero en Uganda, han observado que el uso de ETV-CPC como
tratamiento de la hidrocefalia es mas duradero para bebés con espina bifida que la colocacion

de una DVP: evita la dependencia de la DVP en 3 de cada 4 pacientes tratados, tiene una
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tasa de infeccion mas baja y menos posibilidades de necesidad de operaciones adicionales.
El procedimiento combinado se ha convertido en una opcion para lactantes con espina bifida,
pero no parece ser beneficioso cuando se realiza en niflos mayores o adultos. Por tanto, en
PIMB recomendaron el uso de ETV-CPC para lactantes como tratamiento alternativo a la
DVP. (109) En este sentido, actualmente se esta llevando a cabo un estudio en Africa
subsahariana que compara el tratamiento de la hidrocefalia mediante ETV-CPC y la DVP de
LCR (ClinicalTrials.gov ntimero, NCT04177914) (101). En nuestro estudio no se ha
realizado la técnica, dadas las condiciones desfavorables de Recursos Humanos para realizar

esa técnica y a la falta de disponibilidad del material accesible de manera permanente.

6.6 FALLECIMIENTO

La mayoria de los fallecimientos ocurren durante los primeros 5 afios de vida (100). En esta
investigacion, se observo una tasa de mortalidad de 19,6% durante el seguimiento de los
pacientes. En dos estudios de Uganda, la mortalidad al cabo de un afio fue del 34% y 18,8%
(78,100), en Etiopia fue del 59% al momento del alta hospitalaria (110) y 18 % en Nigeria
(111). Otros estudios, tienen una mortalidad mucho mas reducida porque so6lo se tuvo en
cuenta la mortalidad durante una breve estancia hospitalaria (menor del 10%). (81,88,98,99)
Esto contrasta enormemente con las cifras de Occidente, en la que la supervivencia a 1 afio
es de alrededor del 87 % y que aproximadamente el 78 % de todas las personas con espina
bifida sobreviven hasta los 17 afios. (112). Aun asi, la mortalidad del estudio no fue elevada

dado el contexto neuroquirurgico del pais.

El tiempo medio desde el alta hasta el primer control fue de 15 dias y durd al menos un afio,
lo que permitié tener un gran control sobre cualquier evento desfavorable producido. La
supervivencia a largo plazo de estos nifios depende en gran medida del comportamiento de
los padres. Un estudio de Uganda revelaba que la ausencia de un programa de apoyo sanitario
en el hogar propicia al abandono familiar: desnutricion, Ulceras por presion, nifios que se

quedaban solos y nifios que a menudo se ensuciaban debido a la incontinencia (104).
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Este estudio ofrece nuevos datos epidemioldgicos sobre algunos riesgos y factores asociados
al MMC, pero ha tenido sus limitaciones. Los datos de los pacientes fueron recogido a mano
y hubo ocasiones que no se registraron. Eso, junto a un tamafio muestral reducido,
probablemente hizo que en muchos casos no se detectara significacion estadistica entre

variables.

Ademés, la escasez de estudios previos de investigacion publicados en Zanzibar de
caracteristicas similares ha dificultado la comparacion de los resultados. Sin embargo, los
hallazgos de este estudio sefialan que el MMC en Zanzibar presenta causas, desarrollo y
complicaciones similares o a las reportadas hasta ahora en Africa del Este. Actualmente, el
INEDMM es uno de los pocos centros sanitarios en Africa subsahariana que registran

detalladamente la asistencia médica, asi como la formacion continuada de personal sanitario.

La comorbilidad y la mortalidad asociadas a la espina bifida en Africa descenderian en gran
medida si se pusieran en marcha diferentes medidas y campaifias publicas destinadas a
reducir la carga de la enfermedad: un adecuado diagndstico prenatal ecografico, toma de
suplementos de acido folico, una cesarea programada en lugar de parto vaginal, pero sobre
todo conseguir un cierre de la lesién dentro de las primeras 48 horas del nacimiento y un
seguimiento continuo. De acuerdo con los resultados obtenidos se sugiere la necesidad de
estudios adicionales con un mayor tamafio muestral de distintos lugares geograficos, para
poder conocer mejor como las caracteristicas de MMC influyen en PIMB y asi poder ofrecer
un mejor manejo. También la investigacion continuada es necesaria para poder educar mejor,

continuamente y de forma actualizada al personal sanitario y a las familias africanas.
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VII CONCLUSIONES

1.

El MMC es una condicion neuroquirurgica considerada esencial dentro de la
neurocirugia global debido a su alta morbilidad, discapacidad y mortalidad. El INEDMM
es uno de los pocos centros de Africa subsahariana que atiende y registra a los pacientes
con MMC. Gracias a ello, se ha realizado este estudio que sefiala que un buen control
del embarazo con controles ecograficos seriados, la consulta inmediata, combinada con
la atencion neuroquirdrgica estandarizada y un posterior seguimiento son fundamentales
para ofrecer un manejo adecuado y mejorar la posterior calidad de vida de estos pacientes

en un contexto de PIMB.

Los pacientes atendidos en el INEDMM no presentaron discrepancias en cuanto al sexo.
Se observo un retraso medio de 7 dias aproximadamente en los pacientes con MMC del
archipiélago de Zanzibar para ser atendidos por primera vez por un neurocirujano en el
INEDMM vy en consecuencia en ser operados. Sin embargo, en la mitad de los casos

recibieron tratamiento quirurgico en los 3 primeros dias tras el contacto inicial.

La mayoria de las gestaciones siguieron un control prenatal, aunque solo 6 recibieron
suplementos de acido folico. En el 88,7% (n=86) de los embarazos se llevo a cabo al
menos un control ecografico, pero Unicamente en 16 casos se describieron hallazgos

patologicos, sin un claro diagnostico de DTN.

Un elevado ntimero de pacientes presentd un defecto no epitelizado localizado
predominantemente a nivel lumbosacro con una disfuncidon motora y sensitiva a partir
de L1 y un 4rea media de 26 cm?. Cerca de una quinta parte presentaron fistula de LCR
prequirirgica a través del MMC vy aquellos pacientes procedentes de Pemba

desarrollaron una mayor proporcion de sobreinfeccion del defecto.

El 80,4% de los lactantes operados en el INEDMM presentaron complicaciones
postoperatorias, siendo la fistula de LCR la complicacién mas frecuente. Se observo un
aumento de dicha complicacioén en pacientes con perimetro craneal aumentado, en los
procedentes de fuera del area de Unguja y en los que tenian signos de infeccion
prequirargicos del MMC. La infeccién de la herida quirtirgica fue mas frecuente en

aquellos pacientes que fueron atendidos a la semana de nacer.

74



Ly, Universidad
(X)) ,
O Ve i: FACULTAD DE MEDICINA Y ODONTOLOGIA

6. E126,8% de los pacientes desarrollaron hidrocefalia tratada en gran mayoria de los casos
mediante DPV. La infeccion y el malfuncionamiento fueron las complicaciones mas
frecuentes tras la colocacion de la DVP, asociadas significativamente a un lugar de
origen lejano (Pemba y/o area continental), a un mayor tiempo al consultar y a una

infeccion de la herida quirargica previa.

7. Se identificaron como elementos desfavorables: embarazo no controlado, parto vaginal,
anemia, retaso en la atencion neuroquirdrgica inicial, perimetro craneal aumentado,

signos de infeccion inicial afiadida y la presencia inicial de LCR.

8. La mortalidad de la muestra fue cercana al 20%, afectando principalmente a pacientes
con hidrocefalia, anemia y mayor tamafio de la lesion (este Gltimo con significacion

estadistica).
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INTRODUCCION

El mielomeningocele (MMC) es una malformacion congenita caracterizada por la exposicion del tejido nervioso al medioambiente a

causa de un defecto en la neurulacion. La prevalencia es de | cada 1000 nacimientos vivos. Es esencial un correcto diagnostico prenatal

mediante ecografia para poder realizar un mejor manejo postparto. El defecto debe ser reparado quirurgicamente antes de las 48 horas e Etiologia
S

=R

y es necesario un cuidado posterior multidisciplinario de por vida.

-
-
SUPONE UNA CAUSA MUY FRECUENTE DE MORBILIDAD, DISCAPACIDAD Y MORTALIDAD A
/o)

BARRERAS EN AFRICA SUBSAHARIANA PARA EL MANEJO

DISPONIBILIDAD ACCESIBILIDAD ACEPTABILIDAD ASEQUIBILIDAD
Estudiar el manejo y la evolucién de los pacientes La creacion de una fundacion de neurocirugia global
ingresados con MMC en el instituto NED-Mnazi Mmoja. humanitaria en un entorno desprovisto de servicios previos es

una medida que favorece el desarrollo de la sociedad y la
, mejoria en la atencion de los pacientes sin recursos.

METODOLOGIA
Se realizo un estudio observacional, descriptivo y analitico bivariante, longitudinal-retrospectivo en una muestra de 97 sujetos
ingresados en el instituto NED-Mnazi Mmoja desde octubre de 2016 hasta noviembre de 2022. Los procedimientos seguidos se
conformaron a las normas éticas del comité de experimentacién humana responsable y de acuerdo con la Asociacion Médica

Figura |: Paciente con MMC en el instituto NED Mundial y la Declaracion de Helsinki.
(Fuente: fundacion NED)

RESULTADOS
CARACTERISTICAS CLINICAS DEL MMC CARACTERISTICAS SOCIODEMOGRAFICAS EMBARAZOY PARTO

Variable Resultados (n=97) Variable Resultados (n=97) Variable Resultados (n=97)
H obi 145 +/.27 Suplemento de acido 6 casos

emogiobina ’ - Edad en el |° contacto 7,12 +/- 12,344 dias folico
Area de la lesion 26 +/- 15,31 cm?2 con neurocirugia Ventriculomegalia | 6 casos
Tamano de la 34,9 +/- 2’46 cm Sexo Parto vaginal 94,8% (92)
circunferencia craneal Tabla 3: Situacién del embarazo y parto en Zanzibar (entre paréntesis

Masculino 49,5% (48)

en numero total de individuos)

Nivel del defecto

Lumbosacro 85,6% (83) Femenino 50,5% (49) COMPLICACIONES POSTQUIRURGICAS

Toracolumbar 14,4% (14) Origen Variable Resultados (n=97)
— , . — : Fistula de LCR 58,5% (57)

HEEle Bl 86,4% (82;n=95) Unguja >0,5% (48) Infeccion de la herida 21,6% (21)

Fistula de LCR 18,6% (18) Pemba 45,3% (43) quirurgica

preoperatoria : Hidrocefalia 26,8% (26)

Infeccion del defecto |0,3% (lO) Continente 4’2% (4) Fallecimiento 19.6% (n= | 9)

Tabla |: Caracteristicas clinicas del MMC (entre paréntesis en numero Tabla 2: Caracteristicas demograficas(entre paréntesis en numero Tabla 4: Complicaciones postquirurgicas (entre paréntesis en numero

total de individuos) total de individuos) total de individuos)

DISCUSION CONCLUSIONES

La comorbilidad y la mortalidad asociadas a la espina bifida en Africa
descenderian en gran medida si se pusieran en marcha diferentes medidas y
campanas publicas destinadas a reducir la carga de la enfermedad: un
adecuado diagnostico prenatal ecografico, toma de suplementos de acido
folico, una cesarea programada en lugar de parto vaginal, pero sobre todo
conseguir un cierre de la lesion dentro de las primeras 48 horas del
nacimiento y un seguimiento continuo.

El Instituto NED-Mnazi Mmoja es uno de los escasos centros de Africa
subsahariana que atiende a los pacientes con MMC, lo que ha permitido
identificar posibles lineas de actuacion para mejorar su carente atencion.

Los pacientes procedentes de Pemba desarrollaron una mayor proporcion
de sobreinfeccion del defecto.

Se observo un aumento de la fistula de LCR postoperatoria en pacientes con
perimetro craneal aumentado, en los procedentes de fuera del area de
Unguja y en los que tenian signos de infeccion prequirurgicos del MMC.
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Se identificaron como elementos desfavorables: parto vaginal, anemia, retaso
en la atencion neuroquirurgica inicial, perimetro craneal aumentado, signos
de infeccion inicial anadida y la presencia inicial de LCR.

w

La mortalidad afecta principalmente a los pacientes con hidrocefalia, anemia
y significativamente a los pacientes con un mayor area de la lesion




