Articulo de Revision

Mielomeningocele: un
desafio al manejo integral

Dra. Maria Concepcion Lezcano de Alvarenga’

1 .- GENERALIDADES
# s Qué es?

El mielomeningocele es la mds compleja de las defor-
midades raquideas congénitas v afects a todas las capas
subyacentes (médula espinal, raices nerviosas, meninges,
cuerpos verichrales). Forma parte del amplio capitulo de
las Alteraciones del Tuba Newral (1}

Tiene una incidencia en EEUU de 2-3 casos por 1000
nacidos vivos, sin embargo existen reportes en Latinoamé-
rica con una incidencia mayor, como el de Nicaraguade 7 a
B por 1000, Los reportes sefialan una relacidn importante
con bajos medios econdmicos, hibitos de tabaguisme, des-
nuiricion makerna,

A pesar de ser una de las patologias mids frecuentes y
de muyvor mortalidad la eticlogia permanece desconocida.
Estudios sobre marcadores nutricionales, relacionan a la
Vitamina B12 v el Ac. Félico. Demuestran un defectoen el
metabolismo de la homocisteina, una variante termaolibil
de la metilen tetrahidrofolato reductasa, enzama que
metabioliza la homoeisteina a metionina, lo que explicaria
la mayor susceptibilidad de clertos grupos peblacionales.(1)

* Embriclogia

La placa Neural en el dia 20 de gestacion, se invagina
formando un surco rodeado de plicgues, la fusién de di-
chos pliegues constituye el tubo neural, en el dia 23 aproxi-
madamente. Los transtornos en dicha fusion origingn esta
patologia, gue hoy se sabe no se realiza por el neuroporo
anterior y posteriorn, sino existen 3 puntos de cierre y estos
tienen diferentes factores que los pueden atectar, hiperter-
mia materna, déficit de folatos, hiperglicemia materna, ra-
dinciones, déficil o exceso de vitamina A, Ac. Valproico,
ete.(1.2)

Esta patologia forma parte de un amplio grupo, con
orado de compromiso y localizacidn anatémica diversa,
como o expresa el siguiente cuadro:

“} Newrologla Infanti!

Defectos Congénitas Relacionados a la
Formacion del Tubo Newral 1

Sx de Chiari

Craneosquisis ¢ Ancncefalia
Encefalocele
Excencefalia
Meningocels
Raguisquisis:  Meningocele
Mielomeningocele
Espina Bifida

* Genética, Diagndstico prenatal

Puede transmitirse con rasge aulosGmico recesivo, sin
embargos los datos estadisticos demuestran una etiologia
poligénica.(1,2)

El riesgo de recidiva de los defectos del Tubo MNeural
tras el nacimiento de un nifio afectado es del 3%, v aumen-
t4 comoe minimo a un L0% tras el nacimiento de 2 hijos
afectados. El riesgo de recidiva en un nifio con progenitor
afectado es del 3% al 5%. ( 1}

. Actualmente el uso sitemitico de Ulirasonido v la de-
terminacion de [as concentraciones de alfa-feto proteina cn
liguida amnidtico hacen habitual el diagndstico prenatal.
Niveles elevados de alfa fetoproteina en liquido amnidtico
tiene un falso positivo <0,5% ¥ un falso negative < a 2%.
La medicion de Alfafetoproteing en suero materno a partir
del 2° rimestre presenta una fiabilidad del 80%. (1.2}

CASO CLINICO

Paciente de 10 meses de edad, sexo femenino, consul-
ta por aumento de tamafio de la cabeza, Se refiere creci-
miento cefiilico de 7 meses de evolucidn de manera progre-
siva gue le impide sentarse y tumoracion en region fumbo-
SeCrd.
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Su desarrollo psicomaotor: sostén cefilico a los tres
meses no logra sentarse, balbucesa, reconoce a familiares,
juega con las manos.

Exploracidn Fisica

Peso: 8,200 Kg. (F23)

Talla: 69 cm. (P10-25)

CC: 53 em (P=097)

Lactante menor, hipotrofico, pdlido, con dlceras en
ambos glitens, en quien llama la atencidn aumento de ta-
mafio cefilico v tumoracién de 5 cm. azulada en regidn
lumbosacra.

Miembros: pie equinovaro bilateral, fuerza muscular y
tono disminuidos en miembros inferiores. Reflejo de est-
ramiento muscular presente en miembros superiores, au-
sentes en inferiores.

Dinendsticas al ingreson:

Milomeningocele lumbosacro, Hidrocefalia secun-
daria, Desnutricién caldrico proteica, Retraso del desa-
rrollo psicomotor, Pie Bot Bilateral.

£y

Evaluadao por Neurocirujanos con indicacion de colo-
cacion de vilvula de derivacidn ventriculo peritoneal. Se
solicita previamente cultivo de LCR, y TAC de crinen.

Presenta abdomen globuloso, distendido, se palpa masa
de consistencia sdlida pastosa en todo el marco coldnico,
Se interconsulta con el servicio de cirugia, quienes indican
enema evacuador. Se constata globo vesical, sugieren eco-
grafia renoureteral y vesical post-miccional. Se decide en
sala no realizar el estudio de urodinamia por ecorenal nor-
mal sin residun importante. Con indicacidn de seguimiento
POT neurccirugia.

2da. Internacion:
Edad | afio 8 meses, consulta por fiehre v 1os. Hace 5
meses presentd infeccion urinaria.
# Se constata en cultive de orina bacile gram negati-
vio, multirresistente,
¥ Se realiza uretrocistografia miccional: Se evidencia
gran residuo post-miccional.
* Urodinamia. Cistometria;Vejiga hiperrefléxica con
presiones de alio rigsgo.
Se solicita consulta con Nefrologia inicidndose profi-
laxis con antibidticos y sondaje intermitente cada 4hs. Egre-
sa con indicacion de seguimicnto por pediatria, nefrologia,

DISCUSION

* Todos los pacientes con MMC, desarrollan
Ridrodefalia?, cudl es la relacién entre la edad del

paciente en el momento de la colocacidn de la val-
vula de derivacidn y el Coeficiente Intelectual pos-
terior?

* Ex posible ofrecer alternativas en el manejo de la
vefipa nenropénica?

* Siendo la sobrevida de estos pacientes larga, qué
hacemos con la calidad de vida?, ex posible la re-
habilitacidn motora?

2) CLINICA Y MANEJO
Mancjo de urgencia: causas de muerte

Tiene una mortalidad del 50%. v esto se encuentra en
relaciéin a |a hidrocefalia, meningitis e insuficiencia re-
nal.il}

* Correccion quiriirgica

El cierre precoz, dentro de las primeras 24 hs. 51 no
existe fuga de LCR se puede demorar hasta 48hs. Cuando
la superficie cutdnea afectada es muy amplia en ocasiones
es necesaria una reepitelizacidn. Si lleva mds tiempo de
nacido se considera que la placa neural puede estar conta-
minada, debiendo iniciarse en general previa toma de los
cultivos correspondientes, antibidticos.( 2)

* Hidrocefalia:

El seguimiento con Ultrasonido Transfontanelar es
imprescindible. Es un defecto concomitante frecuenle v es
consecuencia de la malformacién de Chiari en muchos ca-
s08, gue puede esiar acompanado de estenosis del acueduc-
to, El 70 a 8045 de los pacientes con Miclomeningocele
presentan hidrocefalia, la cual es mis frecuente en la loca-
lizacidn lumbar, que corresponde pricticamente al 90% de
los casos (1,2,3)

En aquellos en quienes la evaluacion inicial demuestra
ausencia de hidrocefalia, se sugiere seguimiento hasta la
edad escolar.(3,4,5)

Se describe actualmente en trabajos recientes la nece-
sidad de revisar la anatomia ventricular en pacientes con
Miclomeningocele. Andlisis de las tercerventriculostomias
realizadas muestran en algunos casos variantes como au-
sencia de septum pellucidum, ausencia de vena septal, fo-
rimen de Monro pequeiio, ete lo que nos hablarfa de que
los pacientes con disrrafia espinal pudieran (ener connota-
ciones anatdmicas cspeciales.(6)

Un hecho importante a resaltar es la relacidon Tiempo
de instalacidn del Sistema de derivacién ventricular, y el
Coeficiente intelectual del paciente en controles poste-
riores, se ha visto que el tiempo ideal es en los primeros 7
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dias, disminuyendo progresivamente en el transcurrir del
mes. La compresidn cortical con pérdida neuronal puede
ser vista después de un periodo de 30 dias de hidrocefalia
no controlada en cerebro de ratones. Astrogliosis reactiva
pucde ser vista en capas corticales profundas asi como
cambios a nivel del hipacampo vy tronco cerebral. Se des-
cribe también la afectacidn de miicleos hipotalimicos que
podrian explicar los trastornos newroendderines observa-
dos en algunos de estos pacientes. Asi mismo la presen-
cia de infecciones del sistema de derivacidn arrojd peores
resultados, existiendo reportes que hablan de una mayor
frecuencia de infecciones en pacientes con mielomenin-
gocele que en aquellos con hidrocefalia secundaria a otra
patclogia.i3)

Se deseribe también una relacion entre el perimetro
cefilico y las capacidades intelectuales posteriores, encon-
trindose en la media los mejores resultados, asi como aque-
Hos que han corsado con menor nimero de recambios
valvulares.(3)

Epilepsia ¢ Hidrocefalin, es también un amplic tema,
en un estudio realizado en Alemania por Klepper y colabo-
radores, luego de un afio de seguimiento a 182 pacientes,
con hidrocefalia de diversa eliologia, (post- hemorragias,
post-infecciones, tumorales, congénitas,mielomeningocele)
encontraron que 20% desarrolld epilepsia, de estos un 2%
eran portadores de Mielomeningocele, La presencia de epi-
lepsia estd determinada de manera muy importante por la
etiologia de la hedrocefalia v no por ella misma. (7)

Los hallazgos reportados de atopia, como la alergia al
Litex en pacientes con miclomeningocele constituyen otros
datos importantes en el manejo quirdrgico de estos pacien-
1es.(8,9)

= Disfuncidn Vesical y Rectal '

La disfuncidn vesical v la incontinencia urinaria plan-
tean importantes problemas terapéuticos, pudiendo estos
presentarse tras el nacimiento.(1)

La disfuncidn tiene su origen en la interrupeidn de las
rafces nerviosas sacras y las conexiones entre el tronco del
encéfalo y la médula espinal. EI10O % de fos mifios con Mie-
lomeningocele fienen un control vesical normal, lo cual estd
en relacidn al dato anatdmico, las lesiones més rostrales
producen menos afectacion esfinteriana. (1.2)

El examen del Recién Nacido estd limitado a: observar
la miceidn espontinea, la respuesta a la compresidn supra-
pibica, sensibilidad perineal, tono del esfinter anal, v del
piso pelviano, Con estos datos clinicos podemos establecer
tres grupos:(2)

# Lesidn de Motoneurona Inferior con esfinter v veji-
gz fliccidos: expresidn urinaria ficil por compre-
sidn. Corresponde a 1/3 de los casos.

# Funcion voluntaria incompleta con variable activi-
dad del detrusor y el esfinter externo se contracrd en
forma voluntaria o refleja. La vejiga estard distendi-
da pero serd dificil vaciarla.

# Funcidm de la médula sacra aislada con un detrusor v
un esfinter activos en forma refleja.

Los métodos auxiliares cumplen un rol fundamental,
el Ultrasonido renal para descartar hidronefrosis, la Ure-
trocistografia buscando reflujo vesico ureteral, los estudios
wrodindmicos : cistometria, flujometria, perfil uretral. EMG,
midiendo presién intravesical.(1, 10,11}

El seguimiento de los pacientes con mielodisplasia debe
prolongarse cspecialmente hasta la edad escolar, repores
de estudios realizados en el Hospital de Nifios de Boston,
USA, conun seguimiento de 6 afios, con Ultrasonido renal,
estudios uredinimicos, quimica urinaria, y cultivos de ori-
nit, demuestran un riesgo elevado durante los primeros &
afios de vida, de modo a lograr un diagndstico precoz y la
correccidn oportuna.(11)

En el manejo existen diferentes opecicnes, teniendo en
cuenta la ¢linica, las condiciones socio cullurales del pa-
crente.

El manejo ya conocido de la colocacién de sonda de
manerd intermitente para maniener voldmenes peguenos de
orina residual, administrando antibacterianos de manera
profilictica buscando prevenir las infecciones sigue utili-
zandose con muy buen resultado. Sinembargo esto ne siem-
pre cs posible v aceptado. (12)

El manejo farmacoldgico de los nifos con vejiga neu-
rogénica consiste en ¢l uso de drogas anticolingrgicas como
la Oxibutinina, v la cateterizacion estéril intermitente 4 0 5
veces al dia, 51 esto fallaba anteriormente ya estaba la indi-
cacion quirdrgica. Actualmente el uso de la Toxina Botuli-
nica A sobre el misculo del esfinter detrusor se plantea
como manejo alternativo.(13,14)

Asi mismo el uso de lidocaina intravesical mejora la
capacidad y compliance .Se menciona también el uso de la
conocida Oxibutinina pero en administracidn
intravesical.{15)

La dilatacidn del esfinter urcteral externo en expe-
riencias de varios afios de seguimiento ha mostrado efica-
cia.[16)

Es importante mencionar que la manipulacidn de la
medula espinal ¥ raices nerviosas, en el momento del cie-
rre quirdrgico del defecto lumbar, puede resultar en trans-
tornos temporales de la funcidn vesical, generalmente se
presentan con la clinica de shock espinal, esto suele durar
de 2 a 6 semanas manejdndose con cateterizacidn intermi-
tenteL7)

A menudo se praduce reflujo vésico ureteral durante el
2%y 3er. afio de vida, que debe recibir seguimiento.( 1)

Dresde el punto de vista quirdrgico, la urétero cistoplas-
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tia para vejigas de baja capacidad y mala acomodacion, que
presentaban reflujo e hidronefrosis ha mostrado ser una al-
ternativa de manejo, en otros la ampliacidn o substitucidn
vesical, con reservorio ileal o sigmoideo, ( 18)

El esfinter urinario artificial, mas alld de las limitantes
econdmicas, s& presenta como opeion en el tratamiento de
l2 incompetencia esfinteriana, (19.20)

En cuanto a la evacuacidn intestinal, estd comandada
por segmentos sacros, hasta un 50% logrard control de la
defecacion.Una afectacitn de motoneurona superior nos
dard constipacidn y continencia adecuada. La afectacidn
de Motoneurona Infertor incontinencia v prolapso.(2)

El tratamiento habitual de la constipacion incluye die-
ta, enemas, extraccion manual del fecaloma.(21)

Existen trabajos que demuestran que bajo ciertas cir-
cunstancias, edad, presencia de sensibilidad anorectal.con
un umbral de percepcidn menor de 60 ml de distensidn rec-
tal, habilidad del nifio para contraer y relajar el gliteo es
posible lograr la reeducaciSn del esfinter anal. La biore-
troalimentacion basada en procedimientos anomanométri-
cos es un medio dtil (22)

El problema de la incontinencia, persiste en la vida
adults, y es motivo importante de estrés para el paciente y
la familia, Desde el punto de vista quirirgico el enema an-
terdgrado a través de apendicocecostomia segiin el proce-
dimiento de Malone, o percutinea, se ha mostrado como
una alternativa vilida en estudios de segoimiento a largo
plazo con efectos psicoldgicos v peicosociales favorables.
i(21.23}. Las neuroprotesis y el eslinter anal artificial cons-
tituyen otras opciones en desarrollo.

En muchos casos la coexistencia de vejiga neurogéni-
ca v la incontinencia fecal nos Hevan a evaluar un trata-
miento quirdrgico en simullaneo.(24)

3) ;COMO MEJORAR LA CALIDAD DE VIDA?

Superada la mortalidad neonatal, la supervivencia es
del BO al 90 % en los primeros 2afos de vida.(1) Pasadas
las primeras pruebas, hidrocefalia, infecciones, encamina-
do en la prevencidn y manejo nefraldgico, nos encontra-
mos con otros aspectos fundamentales para el futuro de estos
pacientes:

® “Lox defectos ortopédices.”

Estos pueden ser graves y requieren tratamiento pre-
coz. Debemos adelantarnos a la subluxacidn de cadera, 1a
escoliosis, las anomalias plantares. El 25 a 60% utilizardn
sillas de ruedas (1,25)

Estudios retrospectivos demuestran gue la actividad
fisica de adolescentes con miclomeningocele es notable-
mente inferior, ¥ esto encuentra un factor importante en los
defectos ortopédicos. Esto implica que la orlentacidn pre-
coz hacia la rehabilitacidn es fundamental. (26,28)

* “Las lesiones en piel "

La presencia de Glceras cutineas, sobre todo en ghiteos,
zonas de roce en pacientes con transtornos de la sensibili-
dad, es un hecho frecuente, por lo que se debe controlar ¢l
tipo de calzado, la higiene , cambios de posicidn, ew.(1)

* Lo funcidn sexoal”

En estos pacientes{ereccion —eyaculacidn) estd ausen-
te 81 se comprometen 52-54, Sin embargo lesiones superio-
res permiten respuesta refleja. (2)

Adecuada orientacion psicosexual se impone por la
mayor sobrevida gque actualmente Lenen 2s08 pacientes,
de manera a enfrentar el trauma emocional que pudiera es-
tar presente.(26)

* “Log transtornes endocrinoldgicos”

Los pacientes con Mielomeningocele tienen una inci-
dencia mayor de transtornos endocrinoldgicos durante la
edad escolar, encontrandose datos de pubertad precos, de-
ficieneia de hormona de crecimiento y obesidad (28,29)

4) ;EVOLUCION ATIPICA?

En el seguimiento de estos pacientes asimismo es im-
portante controlar la aparicidn de deformidades progresi-
vizs, de piernas, pies, dolor, debilidad, alteracidn de la mar-
cha, o funcidn vesical, que implica una restriccidn del cre-
cimiento medular. La presencia de apnea, estridor, retroco-
lis, sefiala una malformacion del tronco del encéfalo.
(1.2.30}

Estos datos nos hablan de una medula trabada o de
una malformaciin de Chiari . En necnatos v lactantes esta
altima patologia . muestra generalmente una alectacion
grave y rdpidamente progresiva, con llanto débil, distagia
estridor, signos piramidales y apnea. En escolares el curso
suele ser mids lento y menos grave con manifestaciones ce-
rebelosas, cefalea. dolor cervical, disfagia.(30,31)

COMENTARIO

El mielomeningocele se constituye asi en una enfer-
medad compleja tanto por ¢l compromiso de varios Grga-
nos ¥ sistemas, como por la sobrevida prolongada de quie-
nes la padecen. :

Por ese motiva el acompafiamiento de los pacientes con
esta malformacion asume vital importancia en lo que res-
pecta a su calidad de vida.

Es necesario pues el compromiso multidisciplinario,
pero gue esto no implique un manejo parcializado, sino el
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aporte de cada uno para el bienestar integral .
Existen actualmente algunas experiencias de tratamien-
to quirdrgico experimental intradtero,(32,33) con los ries-

gos de muerte fetal que esto conlleva, es opinidn personal
del autor que la vida debe ser defendida en todo momento,
por la dignidad que ya lleva deniro ese nuevo ser humano,
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