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RESUMEN

Se realizé un estudio descriptivo, transversal y retrospectivo durante 2012 de 46
pacientes con malformaciones congénitas del sistema nervioso central, pertenecientes
a la provincia de Santiago de Cuba, con vistas a caracterizar aspectos relacionados con
la morbilidad y la mortalidad por esta causa. El municipio Santiago de Cuba fue el de
mayor incidencia y la hidrocefalia la anomalia més frecuente; asimismo, la mortalidad
fetal e infantil por estos defectos present6 tasas de 0,3 y 0,1, respectivamente. Se
demostré que dichas malformaciones tienen baja incidencia en estos indicadores, lo
cual confirma la importancia del diagnéstico prenatal.

Palabras clave: malformaciones congénitas, diagndéstico prenatal, morbilidad,
mortalidad.

ABSTRACT

A descriptive, cross-sectional and retrospective study was carried out during 2012 in
46 patients with congenital malformations of the central nervous system, belonging to
Santiago de Cuba province, with the aim of characterizing aspects related to the
morbidity and the mortality for this cause. Santiago de Cuba municipality was that of
higher incidence, and hydrocephaly the most frequent anomaly; also, the fetal and
child mortality obtained for these defects showed rates of 0.3 and 0.1, respectively. It
was demonstrated that this malformations have low incidence in these indicators,
which confirms the importance of the prenatal diagnosis.
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INTRODUCCION

El desarrollo econémico social, y los progresos en el control de las enfermedades
infecciosas y la desnutricién, han determinando en los ultimos afios un aumento
relativo de los problemas de salud de origen genético y de los defectos congénitos en
general.’

Las malformaciones congénitas (MC) constituyen un grupo de enfermedades de
tratamiento y rehabilitacion no siempre exitosos, muchas de ellas son de evolucién
cronica y dejan secuelas que representan una desventaja social, con un alto costo al
individuo, la familia y la comunidad, son de dificil prevencion y de alta mortalidad, por
lo que su conocimiento ha constituido un hecho de interés durante afios.?

El término de defecto congénito es una categoria amplia que incluye las
malformaciones congénitas, entre las cuales figuran: defectos morfolégicos y
estructurales que tienen lugar durante la morfogénesis y estan presentes en el
momento del nacimiento y las enfermedades genéticas que pueden afectar, ademas de
la estructura, la funcién o el metabolismo, lo cual trae consigo dafio fisico o mental,
disminucién del promedio de vida o mayor letalidad.?

La Organizacion Mundial de la Salud (OMS) ha referido que entre 4 y 6 % de los recién
nacidos presentan alguna afeccién de causa total o parcialmente genética. Algunos
autores coinciden en plantear que las enfermedades congénito - hereditarias se
encuentran entre las 3 primeras causas de muerte y que existen consecuencias
socioecondmicas complejas para aquellos que sobreviven el primer afio de vida, donde
estas malformaciones, unidas al sistema nervioso central (SNC) son las mas frecuentes
en el mundo.?

Las malformaciones del sistema nervioso central ocurren, por lo general, en una etapa
muy temprana de la gestacidon, aproximadamente entre 17 y 30 dias después de la
concepcién, como consecuencia de que el sistema nervioso central aparece al inicio de
la tercera semana del desarrollo como una placa alargada y en forma de zapatilla, de
ectodermo engrosado, de manera que la placa neural, los bordes laterales de estas se
elevan y forman los pliegues neurales. Estos Ultimos se elevan mas, el centro se
deprime y forma el surco neural, los pliegues se acercan en la linea media y por dltimo
se fusionan y forman el tubo neural. °

En este proceso la notocorda actda como inductor primario y el cierre definitivo del
tubo neural ocurre aproximadamente al vigesimoséptimo dia del desarrollo, en el
periodo de 25 somitas, luego de lo cual su porcién media y el extremo caudal es
estrecho y regular; posteriormente esta porcién dara origen a la médula espinal y la
parte anterior, mas ancha, formara el encéfalo.®

Tras el cierre del tubo neural se produce la segmentacién de este, proceso que se
extiende aproximadamente hasta la octava o décima semana de la gestacion. A partir
de este momento tienen lugar 3 procesos que conducen a la formacion de la corteza
cerebral y demas agrupaciones neuronales del encéfalo y la médula espinal: a)
proliferacién celular en las zonas germinales, que da origen a neuronas y glia; b)
migracion neuronal a lo largo de la glia radial; c) organizacién de las conexiones
sindpticas, expansiones neuriticas y maduracion neuronal. Todavia debe terminarse la
mielinizacion de los axones, que se extiende a lo largo de los primeros meses de vida
posnatal. Teniendo en cuenta este prolongado proceso, se comprende que el sistema
nervioso central es susceptible a la influencia de factores ambientales a lo largo de un
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periodo mucho mayor que otros érganos. Hoy dia se considera que las malformaciones
congénitas del sistema nervioso central son el resultado de una compleja interaccién
entre diversos factores ambientales y los genes que controlan la formacién del cerebro
y la médula espinal.®>®

La ocurrencia de las malformaciones congénitas es muy variable segun paises. Asi, en
los mas desarrollados la incidencia es menor que en los mas pobres, donde se
registran cifras desde 10,6 hasta 167,0 por 1 000 nacidos vivos. A escala mundial es
de uno por cada 1 000 nacimientos, lo cual varia en diferentes poblaciones.”:®

En América Latina las malformaciones congénitas ocupan entre el segundo y el quinto
lugar como causa de muerte en menores de un afio, lo cual contribuye de manera
significativa a la morbilidad y a la mortalidad infantil (MI).°

En EE.UU. también ocurre de la misma manera, pues 3 % de los recién nacidos estan
afectados por algun trastorno de este tipo y son causantes de 30 % de todas las
muertes de nifios en ese pais, con mayor prevalencia entre los hispanos; sin embargo,
en un hospital de Honduras se encontraron estas alteraciones del sistema nervioso
central en primer lugar, con una tasa de 20,6 % con respecto al resto de las
malformaciones congénitas, seguidas en orden de frecuencia por el sindrome de Down
y el labio leporino con paladar hendido.'®**

Por su parte, en Chile, las tasas de incidencia al nacimiento han permanecido altas en
comparacion con las del resto del mundo (6,4 por 1000 nacidos vivos)*? y en Costa
Rica fue mucho menor (0,13 % por cada mil nacidos vivos).*?

Desde la década de los 90, las malformaciones congénitas en Cuba constituyen la
segunda causa de muerte en nifios menores de 1 afio de edad, con una tasa al nacer
de 1,3 - 1,9 por cada 1000 nacidos vivos, de manera que se le ha conferido un lugar
primordial en los programas médicos sociales del pais.*3**

En la provincia de Santiago de Cuba, al igual que en el resto del pais, las
malformaciones congénitas también constituyeron la segunda causa de muerte en esta
edad, con la consiguiente repercusion en la mortalidad infantil de la provincia, cuyas
tasas oscilaron entre 0,9 y 1,7 por cada 1000 nacidos vivos durante el quinquenio
2008- 2012 (Direccidn Provincial de Salud Publica. Departamento de Estadisticas.
Anuario Estadistico 2008 — 2012, Santiago de Cuba, Cuba.)

Motivados por la importancia que tiene disminuir la mortalidad infantil por
malformaciones congénitas y detectarlas precozmente, tomando en consideracion lo
que significa para la familia y la sociedad garantizar la calidad de vida, la adaptacion
social y el bienestar a nifios y familiares, los autores decidieron realizar esta
investigacion con el objetivo de caracterizar algunos aspectos relacionados con la
morbilidad y la mortalidad por malformaciones congénitas del sistema nervioso
central, lo cual podria contribuir a mejorar los indices de morbilidad y mortalidad, que
son prioridad del Sistema Nacional de Salud Cubano.

METODOS

Se realiz6 un estudio descriptivo, transversal y retrospectivo para caracterizar algunos
aspectos relacionados con la morbilidad y mortalidad por malformaciones congénitas
del sistema nervioso central en la provincia de Santiago de Cuba, desde enero hasta
diciembre de 2012.
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El universo estuvo constituido por 46 pacientes con estas malformaciones, notificados
por el diagnéstico prenatal, la mortalidad fetal, el Registro de Malformaciones
Congénitas (RECUMAC) y la mortalidad infantil.

Se calcul6é la tasa de mortalidad fetal e infantil por malformaciones congénitas del
sistema nervioso central, ademas de la posible tasa de mortalidad infantil por esta
causa sin interrupciones, que representan el aporte del diagndstico prenatal en la

mortalidad infantil, para lo cual se utilizaron los algoritmos siguientes:

Tasa de mortalidad fetal = Total de fetales por MC del SNC por afio x 1000
por MC del SNC Total de nacidos vivos por afio

Tasa de mortalidad = Total de fallecidos menores de 1 afio por MC por afio x 1000
infantil por MC del Total de nacidos vivos por afio
SNC

Posible tasa de
mortalidad infantil = Total de fallecidos menores de 1 afio + interrupciones x 1000
por MC del SNC Nacidos vivos por afio

RESULTADOS

Como se aprecia en la tabla 1, el municipio con mayor nimero de afectados fue
Santiago de Cuba (16, para 34,8 %), seguido por Songo- La Maya (7, para 15,2 %),
Contramaestre y Palma Soriano (6, para 13,6 %, respectivamente).

Tabla 1. Malformaciones congénitas del sistema nervioso
central por municipios

Municipios No. %
Santiago de Cuba 16 34,8
Songo-La Maya 7 15,2
Contramaestre 6 13,6
Palma Soriano 6 13,6
San Luis 5 10,9
Tercer Frente 4 8,7
Segundo Frente 1 2,17
Guama 1 2,17
Mella

Total 46 100,0

Por otra parte, las malformaciones mas comunes (tabla 2) resultaron ser la
hidrocefalia (41,6 %), la anencefalia (18,7%) y la secuencia de espina bifida (10,4%0),
en ese orden; las de menor incidencia, la agenesia del vermis cerebeloso, la
porencefalia, el encefalocele y la hidranencefalia (2,1 % para cada una).
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Tabla 2. Malformaciones congénitas del sistema nervioso central
diagnosticadas segun tipo de defecto

Malformaciones del SNC No. %
Hidrocefalia 20 41,6
Anencefalia 9 18,7
Secuencia de espina bifida 5 10,4
Holoprosencefalia 2 4,2
Meningocele 2 4,2
Agenesia del cuerpo calloso 2 4,2
Raquisquisis 2 4,2
Mielomeningocele 2 4,2
Agenesia del vermis cerebeloso 1 2,1
Porencefalia 1 2,1
Encefalocele 1 2,1
Hidranencefalia 1 2,1
Total 48 100,0

En el periodo estudiado ocurrieron en esta provincia 171 muertes fetales, de las
cuales 4 correspondieron a fetos con malformaciones congénitas del sistema nervioso
central, para una tasa de 0,3 (tabla 3).

Tabla 3. Mortalidad fetal por malformaciones congénitas del sistema nervioso central

Total de Total de Total de Tasa de mortalidad
Afo recién muertes muertes fetales fetal por MC del
nacidos vivos fetales por MC del SNC SNC
2012 13847 171 4 0,3

De un total de 66 fallecidos en la provincia (tabla 4) 18 fueron por malformaciones
congénitas, para una tasa de 1,3. De estos, un caso se correspondié con un recién
nacido con malformacion congénita del sistema nervioso central, lo que representa una
tasa de 0O,1.

Tabla 4. Mortalidad infantil por malformaciones congénitas
del sistema nervioso central

Indicadores 2012
Total de recién nacidos vivos 13847
Total de fallecidos 66
Total de fallecidos por malformaciones congénitas 18
Total de fallecidos por malformaciones congénitas 1
del SNC

Tasa de mortalidad infantil por malformaciones 1,3
congénitas por 1000 nacidos vivos

Tasa de mortalidad infantil por malformaciones 0,1

congénitas del SNC por 1000 nacidos vivos
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Al analizar el impacto del diagnéstico prenatal sobre la mortalidad infantil se apreci6
(tabla 5), que gracias a la deteccidn precoz de las malformaciones congénitas del
sistema nervioso central, la tasa de mortalidad por esta causa fue de 0,1 en el afio
estudiado, la cual hubiese ascendido a 3,0 de no haber sido diagnosticada a tiempo.

Tabla 5. Diagnéstico prenatal en la mortalidad infantil por
malformaciones congénitas del sistema nervioso central

Indicadores 2012

Tasa real de mortalidad infantil 4,8
Tasa de mortalidad infantil por 01
malformaciones congénitas del SNC ’
Posible tasa de mortalidad infantil por
malformaciones congénitas del SNC 3,0
sin interrupciones

DISCUSION

En esta casuistica el municipio Santiago de Cuba fue el de mayor incidencia en cuanto
a malformaciones congénitas del SNC, seguido de Songo-La Maya, Palma Soriano y
Contramaestre, lo cual pudiera estar relacionado con el hecho de que estas son las
areas geograficas de mayor natalidad o prevenciéon de estos defectos; resultado que
coincide con lo que descrito en un estudio efectuado en esta provincia (Hechavarria
Estenoz D. Malformaciones congénitas en el diagnéstico prenatal, mortalidad y
morbilidad [trabajo para optar por el titulo de Master en Atencidn Primaria de Salud].
2005, Santiago de Cuba).

Los hallazgos en cuanto a las malformaciones mas frecuente son similares a los
obtenidos McLachlan® y Flores et al, *® quienes hallaron predominio de la hidrocefalia,
la anencefalia y la secuencia de espina bifida.

Una de las complicaciones tragicas a enfrentar por los padres y el personal médico es
la muerte fetal intrauterina. Al respecto, varios estudios han demostrado que entre las
causas fetales, las malformaciones estructurales del feto son las que ocasionan 75 %
de dichas muertes.®

En el afo estudiado hubo 171 muertes fetales, de las cuales 4 correspondieron a fetos
con malformaciones congénitas del sistema nervioso central, para una tasa de 0,3. La
baja incidencia de estos defectos en la mortalidad fetal se explica por el elevado
diagnéstico prenatal e interrupciéon de los embarazos con fetos con estos defectos, lo
cual coincide con lo referido por Lemus et al.*’

La mortalidad infantil, que incluye todas las defunciones en menores de un afo en la
poblacién de nacidos vivos durante 12 meses, es un indicador internacional que mide
la distribucion equitativa de los servicios sanitarios y el estado de salud de la
poblacién. La tasa de mortalidad infantil por malformaciones congénitas del sistema
nervioso central tuvo una baja incidencia en ese afio (0,1).
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Al analizar el aporte del diagndéstico prenatal sobre la tasa de mortalidad infantil es
valido destacar que este es uno de los factores principales que modifican los resultados
de este indicador. Cabe sefialar el impacto que tiene el diagndstico prenatal sobre la
mortalidad infantil, pues la tasa de mortalidad por malformaciones del sistema
nervioso central en el periodo estudiado fue de 0,1, lo cual se logré gracias a dicho
diagnéstico, de manera que si estas malformaciones no hubiesen sido detectadas e
interrumpidas, la tasa de mortalidad por esta causa hubiese ascendido a 3,0.
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