SISTEMA NERVIOSO
CENTRAL




SNC

» Dirige, supervisa y controla fodas las funciones y actividades de todo el
organismo.

» SNC: encéfalo (cerebro, cerebelo, bulbo raquideo) y médula espinal.

» SNP :llevarinformacion del SNC a la periferia, comunicando érganos
sensitivos y musculos voluntarios. Sensorial (entrada) y motriz (salida)

» SNA: comunica drganos y glandulas internas, division simpdtica y
parasimpdatica.



Normal spinal cord in infant Spinal cord with spina bifida
(myelomeningocele)

Spinal cord

Dura
(protective covering)

Epidural space

Espina bifido

Nerve roots

7— Vertebrae (bones)

» Defecto del tubo neural congénito por la 2
no formacion de la columna vertebral y
meédula espinal.

» Una parte del tubo neural no se forma o no

se cierra adecuadamente, lo que produce Infant with spina bifida (myelomeningocele)
defectos en la médula espinal y en los
huesos de la columna vertebral Vo — =
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Clasificacion de la Espina bifido

Spina Bifida

» Espina bifida oculta Myelomeningocele

» Meningocele

» Mielo- meningocele Meningocele

Spina Bifida Occulta

|




Tipos de Espina Bifida

Implica solo un pequeno defecto en la formacion
de una vértebra y casi nunca compromete a la
médula espinal ni a los nervios espinales. Muchos
afectados desconocen que la tienen, ya que no
produce sintomas ni lesiones. Solo se descubre a
través de rayos X.

Médula espinal

Un quiste, 0 saco, que contiene membranas de la
capa protectora de la médula espinal (meninges),
asoma por la apertura de la columna vertebral,
como si fuera empujado hacia afuera. En este saco
hay liquido cefalorraquideo y normalmente no hay
dano en los nervios.

Liquido cefalorraquideo

El quiste contiene tejido y liquido cerebroespinal, y
también parte de los nervios y de la médula. La
médula no se ha desarrollado completamente, asi
que esta danada, lo que ocasiona una paralisis y
una pérdida del sentido del tacto, por debajo de la
lesién.

Médula espinal



P

Espina Bifida Oculta Menngocele Mielomenngocele

Meninges y LCR | | | Maduda expinal,
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Espina bifida oculta

Asintomaticos
Pero se puede observar
ejem: un mechon de
pelo anormal, un
hoyuelo o marca de
nacimiento pequeno.

Meningocele

Saco lleno de liguido
que no comprende la
meédula espinal.

Mielo-meningocele

Conducto vertebral
abierto en la parte
media a inferior de la
espalda
Tanto médula espinal
COMO Nervios
sobresalen. Tejidos y
nervios expuestos.




Causas de |la Espina bifida
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Combinacion de factores de riesgo genéticos y ambientales, como
antecedentes familiares de defectos del tubo neural y deficiencia de folatos

FR:
Raza blanca - sexo fem
Deficiencia de folato (vit B?)

Antecedente familiar de defectos del fubo neural (la mayoria no tienen el
antecedente)

Medicamentos : anficonvulsivos- depakene- acido valproico
Diabetes

Obesidad

Hipertermia en las primeras semanas del embarazo




Complicaciones de |la Espina bifida
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Puede causar discapacidad dependiendo el tamano y ubicacién del tubo neurdl, si la piel recubre la zona afectada,
cudles son los nervios raquideos que salen de la zona afectada de la médula espinal.

Problemas para caminar y de movilidad

Complicaciones orfopédicas: piernas, columna vertebral, escoliosis, crecimiento anémalo o dislocacion de la cadera,
deformidad de huesos y articulaciones.

Problemas intestinales y vejiga

Hidrocefalia

Incontinencia de esfinteres

Malformacién de Chiari de tipo

Infeccion de los tejidos por exposicion

Deformidades musculoesqueleticas de los miemlbros inferiores
Pie equino varo

Médula espinal anclada postquirdrgica o cierre del defecto




¢ Que tan probable es que un nifio con espina bifida llegue a caminar?

Esto depende de muchos factores. Pero entre mas alto esté el defecto en la espina, mayor
paralisis tendra el nifio (probablemente). Los dibujos de abajo muestran qué tan probable es que un
nifio camine, segun la altura del defecto. Las areas oscuras son las partes del cuerpo afectadas por

la paralisis y la pérdida de sensibilidad.

HUESOS DE LA COLUMNA VERTEBRAL ALTURA DEL
(ESPINA DORSAL) DEFECTO
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GRADO PROBAELE DE
DESHABILIDAD

* Probablemente no
caminard,

* No controla la orina
ni el excremento.

* Quizds camine
con muletas de
pequerio.

* Después quizds
necesite silla de

. ruedas.

* No controla

la orina.

* (Quizds camine
con algo de
ayuda o solo.

* Quizis pueda
controlar la orina
y el excremento.




Complicaciones de |la Espina bifida

» Respiracion asociada a frastornos del sueno (mielo-meningocele)
» Perdida de sensibilidad en la piel

» Alergia al latex (sarpullido, estornudos, picazon, ojos llorosos y catarro)



Prevencion de defectos del fubo

neurql

» Acido folico, un mes antes de la concepcion y durante el primer
trimestre del embarazo.

» Al no planificar el embarazo todas las mujeres en edad fértil
tomen un suplemento diario de 400 microgramos (mcg) de dacido
folico.

» Sila madre ya tuvo un hijo con malformacidon del tubo neural
serdn 5mg

» Alimentos fortificados de folatos




ENSENAR A IR AL BANO

AL NINO CON ESPINA BIFIDA
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Observaciones generales

Aprender a ir al bafio es un evento muy
importante para los nifios. En nuestra sociedad,
los nifios empiezan a controlar 1a vejiga entre los
2 y 3 afios de edad y pueden contener la orina
durante el dia a la edad de 5 afios.
Generalmente, el control de los intestinos se da
antes del control de la vejiga, ya que Ias
deposiciones ocurren con menor frecuencia y
son mas predecibles. Desde el punto de vista
del desarrollo, €l nific debe poder sentarse,
seguir instrucciones y permanecer seco al

menos por dos horas para que esté listo para
aprender a ir al bafio solo.

Comunmente, el nifio con espina bifida tiene
dafio en los nervios gue controlan el intestino y
la vejiga. Estos nervios salen de la médula
espinal a nivel de los huesos sacros, que estan
en la base de la columna vertebral en la parie
baja de la espalda. Puede que queden algunos
nervios “sanos” y esto hace gue algunos nifios
logren un cierto grado de control de |a vejiga y
del intestino. Sin embargo, menos del 15 por
ciento de las personas con espina bifida puede
lograr una continencia urinaria e intestinal total

sin el uso frecuente de sondas 0 medicamentos.

Introduccion

5i no se considera medicamente necesario
comenzar un cateterismo o programa de
entrenamiento de los intestinos, las familias
pueden esperar a ver qué habilidades
demuestra el nifio por si solo. En el caso de un
nifio con espina bifida, la edad para aprender a
ir al bafic puede ser un poco tardia. Por lo
general se recomienda que el programa de
continencia comience antes de que el nifio
empiece air a la escuela.

La preparacion para que el nifio haga las
deposiciones en el bafio comienza temprano.
Lo mas importante es prevenir el estrefiimiento
en infantes y nifios pequefios para gue los
intestinos mantengan el tono y funcionen
adecuadamente. Para regular las deposiciones
en un nifio muy pequefio, se pueden utilizar

frutas y jugos, agua y aditivos (tales como los
suplementos de fibra). También se puede%

» hitps://www.spinabifidaassociation.org/resour
ce/bano-al-nino/




Meningocele
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Defecto de nacimiento en el que la columna vertebral y el conducto
raquideo no se cierra antes del nacimiento.

No se cierra el fubo neural y esto provoca un conducto raquideo incompleto.
La médula espinal y las meninges sobresalen de la espalda del nino.

1:4, 000 bebes

8:10 con mielo-meningocele tienen hidrocefalia

Se asocia a siingomelia y dislocacion de cadera

La causa se desconoce, pero asocia a déficit de acido folico
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Meningocela



Meningocele
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SINTOMAS:

Pérdida de control de esfinteres
Falta de sensibilidad parcial o total
Pardlisis total o parcial de las piernas

Debilidad en las caderas, las piernas o los pies de in recién nacido

Pie zambo

Hidrocefalia

Pie normal Pie zambo




Diagnostico de meningocele

» Evaluacion prenatal

» Prueba de deteccion cuddruple en el segundo trimestre del embarazo:
mielo-meningocele, sx de Down y otras .

» Espina bifida : elevacion de la alfafeto-proteina.

» Ultrasonido
» Amniocentesis

» Sise detecta al nacer: RX, USG, TAC y RMI

Fig. 2. Resonancia magneética en secuencia T2 coronal con muditiples meningoceles
laterales y ectasia dural en la regién dorsolumbar, con marcada ampliacion de los
neurcforamenes y desplazando lateralmente los rifiones.



Har-high
100 &2
Gn 14

C5/ M5
FF11/E3

LOWER LUMBAR DEFECT

1 D 2.%4cm
2 D 2.65cm

eriores con herniacion del contenido
subcut pinales normal
miento del neuroparenguima

¢

etal normal y perfil biofisico (no incluido en imag

enes).




Tratamiento

» Aborto si se detecta en control prenatal

v

Cirugia intra-uterina

v

Cirugia : cuidados y posiciones especiales, dispositivos de proteccion,
cambios en los métodos de alimentacion, manipulacion y bano.

Hidrocefalia: derivacion ventriculo-peritoneal.
Antibidticos: prevenir infecciones : meningitis y urinarias (sondas)
Funcion intestinal: dieta y fibra

vV v VY

Terapia ortopédica



Examinar el desarrollo del nino

Tratar cualquier problema intelectual, neuroldgico o fisico

Pronostico: se corrige con cirugia, pero no es posible que los nervios
afectados no funcionen normalmente. Mas alta sea la localizacion del
defecto en la espalda del bebé, mdas nervios resultaradn afectados.

Mueren por problemas renales.

Tienen inteligencia normal, pero la hidrocefalia y meningifis, desarrollan
problemas de aprendizaje y trastornos convulsivos.



Complicaciones de la espina bifido

puede Inclurr:

Parto traumdadtico vy dificultad para dar a luz al bebé
Infecciones urinarias frecuentes

Hidrocefalia

Perdida de control de esfinteres

Meningitis

vV v v v VvV Vv

Debilidad o pardlisis de las piernas permanentes

» Prevencion : uso de folatas en el embarazo



Hidrocefalia

Acumulacion de liguido dentro de las cavidades
(ventriculos) del cerebro). El exceso de liquido aumenta el
tamano de los ventriculos y ejerce presion sobre el
cerebro.

El LCR a presién puede danar a los tejidos cerebrales y
provocar una variedad de deterioros en la funcion
cerebral.

Exploracion fisica : cabeza inusualmente grande,
fontanelas tensas.

Sinfomas: vomito, somnolenciaq, irritabilidad, alimentacion
deficiente, convulsiones, ojos fijos hacia abagjo (puesta de
sol), deficiencia en el tono vy la fuerza muscular, respuesta
deficiente al tacto, crecimiento deficiente.

Disminucidn de desempeno escolar, refraso al caminar o
hablar, incontinencia urinaria

Sin hidrocefalia Con hidrocefalia
Cantidad normal de liquido Exoaso de liquido cafalorraquided
cefalomraguided an los ventricuios en oS venincuios Presidn

Ventnculos







Causas de la hidrocefalia
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Es provocada por un desequilibrio entre la canfidad de liquido
cefalorraquideo que se produce y la canfidad que se absorbe en el torrente
saNnguineo.

Al nacimiento es congénita
Al adquirirse: desarrollo anormal del SNC
Sangrado dentro de los ventriculos, complicacion del parto prematuro.

Infeccion del Utero durante el embarazo: rubéola o sifilis que puede producir
una inflamacidon en los tejidos cerebrales del feto.

Ofros: lesiones o tumores cerebrales o meédula espinal, infecciones del SNC
(meningitis o parotiditis) , TCE.




Complicaciones de |la hidrocefalia

Discapacidad fisica, intelectual y de desarrollo,
La gravedad de las complicaciones depende de lo siguiente:
Problemas médicos o de desarrollo no diagnosticados

Gravedad de los sintomas iniciales

>
>
>
>
>

Administracion oportuna del diagnostico y el tratamiento.



Prevencion de |la hidrocefalio

Prevenir lesiones en la cabeza : utiliza
equipamiento de seguridad adecuado para
bebes y ninos cada vez que vigjen en auto, utiliza
asientos de seguridad para ninos adecuados para
la edad y el tamano instalados correctamente.

» Asegurar equipamiento (cuna, coche, hamaca,
silla) cumpla con normas de seguridad y este
ajustado a su tamano.

» Uso de casco si andan en bicicleta, patinetq,
moto de nieve o vehiculo todo terreno




RAZONES PARA NC USAR ANDADERA

100

.
Limita la exploracién natural del nifio.
7
N
Se retrasa el proceso natural de la caminata.
>
Y
Aumentan las probabilidades de tener un accidente.
7
. . . . \
Modifica la postura natural de las piernas al abrirlas y
estirarlas de mas. d
Evita que el nifio sea capaz de medir el espacio que lo rodea.
JSabilas gue...
...en Canada esta prohibido el uso de la ¥ Educacién ks )

andadera desde el 20047

(INP, 2012)

as Inicial

Lesiones asociadas a las andaderas

Academia Americana de Pediatria (AAP) deasprueba su uso

CABEZA / :
Golpes ylesionesen la
cabeza sonmuy comunes
en estos casos.

PIERNAS

Retrasa el proceso de

aprendizaje de la marcha
(caminar) y altera la posi-
cién normal de las piernas, B

TODO ELCUERPO
Mayocria de lesiones
ocurren por caidas desde
las escaleras, asegura AAP,

FUENTE: ACADEMIA AMERICANA DE PEDIATRIA

"RUEDACOM




Trastorno del SNC donde la actividad cerebral se altera, provocando
convulsiones o periodos de comportamiento y sensaciones inusuales y, a
veces pérdida de la consciencia.

Tx: si lo requieren, puede ser por vida o de acuerdo al control de las
mismas, otros con la edad superan la enfermedad.

Clasificacion: focales o generalizadas

Focales: sin pérdida de conocimiento y sin pérdida de conocimiento.



» Convulsiones focales sin pérdida del conocimiento(convulsiones parciales
simples) : ejemp: movimientos espasmaodicos involuntarios de un brazo o
pierna, hormigueo, mareo vy luces parpadeantes.

» Convulsiones focales con alteracion de la consciencia: ejiemp
movimientos repetitivos como frotarte las manos, mascar, tfragar o
caminar en circulos.



Convulsiones generalizadas (6 tipos)

Crisis de ausencia: mirada fija en el espacio o movimientos corporales sutiles como
parpadeo o chasquido de los labios.

Crisis tonicas: causan rigidez muscular, afectan los musculos de la espalda, brazos y
piernas.

Crisis atonicas ( o de caidas): pérdida del control muscular, que puede provocar un
colapso repentino o caidas.

Crisis clonicas: se asocia con movimientos musculares espasmaodicos repetitivos o
ritmicos.

Crisis mio-clonicas: movimientos espasmaodicos breves repentinos o sacudidas de
bbrazos y piernas.

Crisis tonico-clonica (gran mal) pérdida abrupta del conocimiento, rigidez y
éOC|UO|“dOS del cuerpo y en ocasiones, pérdida de control de la vejiga o mordeduras
e lalengua.




Causas de la epllepsia

>
>
>
>
>

Influencia genética
Traumatismo de cradneo
Tumores cerebrales
Enfermedades infecciosas

Lesiones prenatales (hipoxia, desnutricion e infeccion materna)




CAUSAS MAS FrECUENTES DE convuLSiON

- Encefalopatia hipéxico-isquémica
- Infeccidn sistémica o del sistema nervioso central

- Alteraciones hidroelectroliticas
Neonaros . - Déficit de piridoxina
» - Errores congénitos del metabolismo

- Hemorragia cerebral
- Malformaciones del sistema nervioso central

t?

. - Convulsion febril
LAaCcTanTesS * Infeccion sistémica y del sistema nervioso central
7 M - Alteraciones hidroelectroliticas
dJ NINOS v v * Intoxicaciones
- Epilepsia

- Supresion o niveles sanguineos bajos de
anticonvulsivantes en nifos epilépticos
] @ - Traumatismo craneal
aboLescenTtes . Epilepsia
* Tumor craneal
— K - Intoxicaciones (alcohol y drogas)

FUENTE: J.C. Molina Cabaflero, M, De la Torre Espl. Protocolos diagndstico-terapéduticos de Urgencias Pedidtricas SEUP-AEP. Convulsiones. pig 45-50, Servicio Urgencias, Hospital Infantil Universitario Niflo Jesds, Madrid.




Diagnostico clinico

» Anfecedentes familiares : investigar enfermedades neurologicas familiares, sindromes
O epilepsia

» Antecedentes personales:

» Patologia perinatal : frauma obstétrico, encefalopatia hipdxico-isquemica neonatal,
convulsiones neonatales, evolucion del desarrollo psicomotor, evolucion escolar y
vida académica, consumo de alcohol o drogas, convulsiones febriles, infecciones
neuromeningeas, traumatismo creaneo-encefdlicos, otras enfermedades.

» Padecimientos actual: como inicia, duracion del episodio y recuperacion
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Se recomienda que los ninos que presentaron el primer evento convulsivo
eviten |los factores precipitantes :

Consumo de alcohol

Suplementos dietéticos o energéticos que incluyan grandes concentraciones
de cafeina y alcaloides de la efedra

Desvelo

Factores estresantes

Fiebre alta o prolongada
Estimulos luminosos intermitentes

Actividad fisica peligrosa o extenuante




Exploracion fisica

» Neuroldgica completa : signos de hipertension infracraneal, focal,
meningismo o alteracidn cognitiva

Existencia de estado de confusion postictal
Existencia de pardlisis de Todd, transitoria

Disfasia

vV v v Vv

Exploracion general completa con especial consideracion
cardiovascular, hepdtica, rasgos dismorficos y examen cutdneo

» Valoracion del estado psiquico



Examenes de laboratorio y gabinete

» Bh, glucosa sérica y sodio solo cuando es evento de primera vez
concomitante con las siguientes: diarrea, deshidratacion, afectacion
progresiva o persistente del estado de consciencia, vomito, ninos que no
recuperen el nivel de alerta rapidamente.

» Realizar puncion lumbar en casos con sinftomas o signos sugestivos de SNC

» Gabinete: Electroencefalograma: a todos los ninos que presentan la primera
crisis convulsiva, puede realizarse en vigilia o sueno, con desvelo y
fotoestimulacion.

» TAC:urgente en ninos con trauma craneo-encefdlico , que no se han
recuperado del estado postictal después de una hora de la crisis convulsiva.



' ' Mantener la calma y No moverle a menos queg
. medir la duracion de i - esté en peligro (carretera, ;

: la convulsion ° : agua, escaleras)

@Proteger su cabeza \ y:
:girarla hacna un lado :

. L 4 . No SUJetar al nino ni :
: No pone nada en su : . tratar de detener sus :

boca niintentar abrirsela Aflo;ar la ropa : movimientos




Complicaciones de la epilepsio

Caidas
Ahogo

Estado epiléptico: estado de actividad convulsiva continua que dura mads de
5 min o si tiene convulsiones recurrentes y frecuentes y no recuperas el
conocimiento por completo entre ellas. Las personas con edo. Epilépticos
tienen mayor riesgo de sufrir dano cerebral permanente o la muerte.

» Muerte subita: sobre todo en personas con crisis tonico-cléonicas frecuentes o
cuyas convulsiones no estén confroladas con medicamentos. El 1% de la
poblacidn con epilepsia sufre muerte subita sin causa evidente en la epilepsia.
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Criterios de referencia

Es recomendable que todos los ninos que presenten un primer evento convulsivo sean medicados a la
brevedad posible en urgencias de hospital de segundo nivel, lo que para su hospitalizacion son:

Edad menor de un ano

Escala de Glasgow menor de 15 puntfos después de una hora de haber presentado convulsivo
Datos de hipertension endo-craneana

Estado general afectado (irritabilidad, indiferencia al medio vomito)
Meningismo (rigidez de cuello, fotofobia, signo de Kerning)

Signos respiratorios (dificultad respiratoria y necesidad de oxigeno)
Ansiedad excesiva de los padres

Crisis convulsivas de duracion mayor a 15 min, focales o recurrentes
Estado epiléptico

Nino con fondo de ojo patoldgico, examen fisico anormal
Recurrencia de las crisis en las 12 hrs de observacion

Crisis convulsivas parciales




Referir al neurdlogo, de preferencia al neurdlogo pediatra a:

Todos los ninos que presenten la primera crisis convulsiva

Ninos que no requirieron tratamiento farmacoldgico de mantenimiento y
que es su vigilancia en la unidad de medicina familiar presentan
recurrencia de la crisis convulsiva o anormalidades neuroldgicas

Ninos que ameritaron tratamiento farmacoldgico de mantenimiento y
que durante su vigilancia por pediatria presentan: leucopenia,
plaguetopenia y alteracion en la funcidn hepdtica, hipertrofia gingival,
sedacion o trastornos cognoscitivos, descontrol de las crisis.



Referencia a 3er nivel

Tumoraciones intracraneanas

Estado epiléptico refractario a fratamiento (mas de 60 min)
Hipertension endo-craneana

Malformaciones arterio venosas

Agenesia de cuerpo calloso

Alteraciones estructurales del sistema ventricular
Alteraciones de la migracidén neuronal

vV vy VvV vVvvVvyYvyy

» Siel nino presentd un primer evento convulsivo y no requirio tratamiento
farmacologico se referira al primer nivel de atencion para su vigilancia y
seguimiento.



Vigilancia y seguimiento
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Después de haber sido valorado por el neurdlogo pediatra, la vigilancia del nino
que requiere tratamiento de mantenimiento se realice a través del servicio de
pediatria las siguientes medidas:

Cita cada 6 meses con:

BUsqueda clinica de efectos adversos: edema, hepatomegalia, petequias
Bh completa, QS y PFH

Se sugiere mantener |os niveles séricos en valores intermedios

Si hay buen conftrol enviar a valoracion por neurdlogo pediatra 2-3 anos después de
la Ultima crisis, con EEG y laboratorios para decidir retiro lento del medicamento .

El nino que no requiera fratamiento de sostén sea vigilado por médico familiar cada
6 meses para una evaluacion clinica general.




