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DEFECTOS DEL TUBO NEURAL EN RECIÉN NACIDOS ATENDIDOS EN EL HOSPITAL 
NACIONAL GUILLERMO ALMENARA IRIGOYEN - ESSALUD, LIMA 2005-2012 

NEURAL TUBE DEFECTS IN INFANTS TREATED IN THE NATIONAL HOSPITAL GUILLERMO 
ALMENARA IRIGOYEN - ESSALUD LIMA 2005-2012 

RESUMEN 

Introducción: Los defectos del tubo neural son una de las malformaciones congénitas más frecuentes cuya incidencia a nivel mundial se estima en 1 de cada 
1000 nacidos vivos. El objetivo fue describir las características de los recién nacidos con defectos del tubo neural (DTN) en un hospital referencial de la ciudad 
de Lima. Material y Métodos: Estudio descriptivo-retrospectivo en recién nacidos con DTN atendidos en el Hospital Guillermo Almenara Irigoyen en el 
período 2005-2012. Se recolectó la información a partir de la revisión de historias clínicas. Los datos fueron vaciados y analizados con el programa SPSS v 17. 
Resultados: Se registraron 63 casos. La espina bífida fue el DTN más frecuente seguido de cefalocele y anencefalia. El 95% de los casos de DTN fue no 
sindrómico. El mielomeningocele fue el DTN más frecuente (64%),su localización más frecuente fue la lumbosacra (60%) y se asoció a hidrocefalia y 
paraparesia en más del 90% de los casos. Otros problemas encontrados en pacientes con mielomenigocele fueron: infecciones urinarias recurrentes, vejiga 
neurogénica, escoliosis, hemivértebras, reflujo vesicoureteral, ectasia pielocalicial/hidronefrosis, enfermedad renal crónica, coxa valga/displasia congénita 
de cadera y malformaciones del sistema nervioso central. El cefalocele representó el 11 % de los defectos del tubo neural, su localización más frecuente fue 
occipital (58%)y se asoció a hipertonia, estrabismo y microcefalia. Conclusiones: Los DTN presentan una morbilidad y discapacidad crónica importantes, 
por lo que requieren un manejo multidisciplinario. La prevención con la suplementación periconcepcional de ácido fálico es la medida más eficaz para su 
prevención. 
Palabras Clave: Defectos del Tubo Neural, Mielomeningocele, Encefalocele, Malformación congénita. 

ABSTRACT 

Introduction: Neural tube defects are one of the most common congenital malformations. The worldwide incidence is estimated at 1 in 1000 ewborns. The 
main goal of the study was to describe the clinical features of infants affected of neural tube defects (NTDs) in a reference hospital in Lima. Material And 
Methods: Retrospective descriptive study in newborns with NTD, at the Guillermo Almenara Irigoyen Hospital during the period 2005-2012. Informationfrom 
the medica! record was collected. The data was analyzed in the Microsoft Excel program. Results: We collected 63 cases. Spina bifida was the most frequent 
defect,followed by cephalocele and anencephaly. The 95% of cases were non-syndromic NTD. Myelomeningocele was the most common NTD (64%), the most 
frequent location was the lumbosacral ( 60%) and it was associated with paraparesia and hydrocephalus in 90% of cases. Other problems detected in patients 
with myelomeningocele were: recurrent urinary tract infections, neurogenic bladder, scoliosis, hemivertebrae, vesicoureteral reflux, pielocalicial / 
hydronephrosis ectasia, chronic renal disease, coxa valga / hip dysplasia and congenital malformations of the central nervous system. The cephalocele 
represented 11 % of neural tube defects, the most common location was occipital (58%) and it was associated with hypertonia, strabismus, and microcephaly. 
Conclusions: NTD exhibit significan! morbidity and chronic disability, thus requiring multidisciplinary management. Prevention with periconceptionalfolic 
acid supplementation is the most effective prevention me asure. 
Keywords: Neural tube defects, myelomeningocele, encephalocele, congenital malformation. 

INTRODUCCIÓN 

Los defectos del tubo neural (DTN) son un grupode 
malformaciones congénitas producidas por una falla en el 
proceso de neurulacióndurante el desarrollo embrionario, 
alrededor de la tercera a cuarta semana post-concepcional ( 1 ). 
Representan una de las malformaciones congénitas severas más 
frecuentes en recién nacidos y una causa importante de 
morbilidad y mortalidad neonatal. La incidencia mundial es de 1 
en 1000 nacidos vivos, pudiendo variaren función delárea 
geográfica, el tiempo y ciertas características demográficas 
maternas. En el Perú se ha reportado una incidencia global de 
defectos del tubo neural de 1 en 1000 nacidos vivos, siendo de 
8,3/10 OOOpara la espina bífida, 5,1/10 000 para la anencefalia y 
0,2/1 O 000 para el encefalocele(2,3). 

La etiología es multifactorial, producto de la interacción de 
múltiples genes con los factores ambientales (figura 1). Los 
factores genéticos juegan un rol importante, siendo el 
polimorfismo C677Tdel gen de la enzima 
metilentetrahidrofolato reductasa (MTHFR) y el polimorfismo 
A66G del gen de la metionina sintasa reductasa 
(MTRR),considerados como factores de riesgo materno para 
defectos del tubo neural. Se han postulado otros genes candidatos, 
relacionados con el metabolismo del ácido fólico. Los factores 
ambientales ambientales documentados incluyen diferencias 
geográficas, socioeconómicas y raciales (4,5,6). La diabetes 
materna ha sido implicada como el segundo factor causante de 

DTN, probablemente después de la deficiencia de ácido fólico. 
Otros factores de riesgo reportados son el uso de drogas 
antiepilépticas, la edad materna extrema, la presencia de 
síndrome metabólico y obesidad materna, fiebre durante el 
primer trimestre, bajo nivel socioeconómico y consumo de 
alcohol y tabaco( 5, 7). 

Los defectos del tubo neural se clasifican de acuerdo a su 
localización y severidad en anencefalia, cefalocele yespina 
bífida, esta última incluye el meningocele, el mielomeningocele. 
La anencefalia es causada por una falla en la fusión de la porción 
craneal del tubo neural, con la resultante ausencia total o parcial 
del cerebro neurocráneo y piel. La espina bífida es causada por 
una falla en la fusión de la porción caudal del tubo neural y la 
posterior herniación de los elementos vertebrales. El 
mielomeningocele o también llamado espina bífida quística, es el 
tipo más común de espina bífida (90% ), consiste en la herniación 
de meninges y médula espinal a través del defecto espinal. Su 
localización más frecuente es la región lumbosacra y se asocia 
con frecuencia a malformación de Arnold Chiari tipo II con la 
consiguiente hidrocefalia. El meningoceleconsiste en la 
herniación sólo de las meninges y no de la médula espinal, puede 
contener algunos elementos neurales como raíces nerviosas y se 
encuentra cubierto con piel normal. El Cefalocele es una lesión 
quística craneal que contiene la herniación de meninges y parte 
del cerebro ( encefalocele o meningoencefalocele) o sólo 
meninges (meningocele craneal) a través de un defecto en el 
cráneo, generalmente se ubica en la línea media y se localiza con 
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