B, Guia de Practica

Clinica Espina Bifida

Instituto Nacional de Salud del Nifio
Hospital Edgardo Rebagliati Martins

Guia de Préactica Clinica confeccionada por la Sociedad Peruana de Neurocirugia, con proyeccion na-

cional, a solicitud del Ministerio de Salud.

NOMBRE Y CODIGO CIE-10 (2

« NOMBRE: ESPINA BiFIDA

e CIE-10: Q05
- Q05.0: Espinabifida cervical con hidrocéfalo
- Q05.1: Espina bifida tordcica con hidrocéfalo
- Q05.2: Espina bifida lumbar con hidrocéfalo
- Q05.3: Espina bifida sacra con hidrocéfalo
- Q05.4: Espina bifida con hidrocéfalo, sin otra

especificacion

- Q05.5: Espina bifida cervical sin hidrocéfalo
- Q05.6: Espina bifida toracica sin hidrocéfalo
- Q05.7: Espina bifida lumbar sin hidrocéfalo
- Q05.8: Espina bifida sacra sin hidrocéfalo
- Q05.9: Espina bifida, no especificada

e EXCLUYE:
- Espina bifida oculta (Q76)
- Sindrome de Arnold-Chiari (Q07.0)

DEFINICION

El mielomeningocele, defecto abierto del tubo neu-
ral, es laanomalia congénita mas comdin del siste-
ma nervioso central (SNC) y la principal causa que
determina una serie de discapacidades del creci-
miento y desarrollo en el nifio afecto. Se produce
debido a una falla del cierre de la neurulacion en la
placa neural caudal durante la cuarta semana de
gestacion (22 a 26 dias de gestacion)!'?. Se carac-
teriza por protrusion dorsal de las meninges a tra-
vés de un defecto dseo a nivel de la linea media
espinal, sin cubiertadérmica, formando un saco que
contiene liquido cefalorraquideo (LCR) y tejido neu-
ral displasico, y que usualmente esta asociado con
paralisis de los nervios espinales??).

Las tasas de prevalencia de los mielomeningoceles
reportados en EE UU, desde 1983 a 1990, ha sido

de4,4a4,6 casos por 10 000 nacidos vivos®y ha
disminuido hasta 3,2 casos por 10 000 nacidos
en 1992®). En nuestro pais las estadisticas al res-
pecto son escasas; en el Instituto de Salud del Nifio
se ha determinado una incidencia relativa hospi-
talaria de 3,1 por 1 000 egresos hospitalarios al
afo®.

EMBRIOPATOGENESIS

Varias hipotesis han sido propuestas en los (lti-
mos 100 afos respecto a la embriopatogénesis
de la espina bifida, pero ninguna teoria explica
todas las caracteristicas observadas en los casos
de espina bifida. Asitenemos: falla del cierre de la
placa neural (von Recklinghausen); sobrecreci-
mientoy falla del cierre de la placa neural (Patten);
la hip6tesis de origen mesodérmico cordoaxial
(Jones); lateoria de la hendiduraen el tubo neural
(Padget); la flexion espinal anormal (Browne);
ruptura del tubo neural cerrado (Weed, Gardner),
y sobrecrecimiento y reapertura de la placa neu-
ral caudal (Oi). Todas estas teorias tienen en co-
mun que la alteracion se produce entre el 24 y 26
dias del periodo embrionario®.

Estudios patol6gicos en embrionesy fetos huma-
nos con mielomeningocele en estadios tempranos
de gestacion revelan una apertura pero sin dafo
en el tubo neural y casi siempre con citoarqui-
tectura normal, sugiriendo que la degeneracion
neural ocurre enalgin punto durante la gestacion
(la hipotesis de los dos momentos). Esta hipdte-
sis presume que en el desarrollo de un mielome-
ningocele existe un error inicial en la embriogé-
nesis seguido por una injuria secundaria a partir
del medio ambiente intrauterino sobre la médula
espinal expuesta. El mecanismo por la cual esta
injuria ocurre no ha sido definida. Posibles
etiologias incluyen injurias quimicas a partir del




—

liquido amnidtico, trauma directo, o trauma debi-
do ala presion hidrodinamica del LCR dentro del
espacio subaracnoidea o en una cavidad
hidromiélica™.

FACTORES DE RIESGO ASOCIADOS®

e Factor genético. Cierta tendencia familiar a la
espina bifida de caracter multifactorial. Anor-
malidades cromosomicas: duplicacion cromo-
soma 11, trisomia 13y 18.

e Nivel socioecondémico bajo.

e [nfecciones maternas durante el embarazo:
toxoplasmosis, rubéolay citomegalovirus

e Deficiencias nutricionales maternas: acido
félico.

e Nacidos de madres epilépticas en tratamiento
con fenitoina y acido valproico

e QOtros: Enfermedades maternas como la dia-
betes y obesidad.

CUADRO CLINICO®

e Tumoracion quistica alo largo de la colum-
na vertebral, integra o rota, que contiene
LCR y exposicion de la placa medulovas-
cular.

e El compromiso motor en sus formas de
paraplejia o paraparesia.

e Sindrome esfinteriano con paralisis vesical y
ano rectal.

e Pérdida sensorial en miembros inferiores

e El compromiso ortopédico variable con de-
formidades espinales, de las caderasy de los
pies.

e Manifestaciones clinicas de hidrocefalia.

DIAGNOSTICO®

Criterios diagnésticos

e Diagndstico clinico: Recién nacido que pre-
sentaa su nacimiento unatumoracion quistica
a nivel espinal.

e Diagnoéstico prenatal‘¥): Durante el control
prenatal de la gestante por el médico de la es-
pecialidad. Determinacion de alfa-fetoproteina
en suero materno a partirde las 14 a 16 sema-
nade gestacion; sisaliera elevado se debe rea-
lizar ecografia obstétrica. La reparacion quirdr-
gica del mielomeningocele podria planificarse
con los padres y el mésdico ginecoobstetra
antes de su nacimiento.

Diagnéstico diferencial®
e Meningocele

e Lipomielomeningocele
e Teratoma sacrocoxigeo

Examenes auxiliares

e Andlisis de laboratorio: Hematoldgicos, bio-
quimicos, seroldgicos. Examen de orina. Gru-
po sanguineo y factor Rh.

e Ortopédicos: Radiografias de pelvis y pies.
e Uroldgicos

- Ecografia renal

- Pruebas urodinamicas
e Neuroimagenes

- Espinograma

- Ecografia cerebral transfontanelar

- Tomografia cerebral

- Resonancia magnética de columna verte-
bral y/o encéfalo

- Examenes neurofisioldgicos

MANEJO SEGUN NIVEL DE COMPLEJIDAD Y
CAPACIDAD RESOLUTIVA

Medidas generales

e De la hospitalizacion
Todo paciente y/o recién nacido portador de
un mielomeningocele a su nacimiento debera
contar con una evaluacion por el servicio de
neurocirugia para su hospitalizacion. Sera de
especial interés aquel recién nacido de menos
de 48 horas de vida en que constituye una
emergencia quirurgica.

e Fase preoperatoria-1)
En el Servicio de Emergencia
Objetivos: Prevenir hipotermia, hipoglucemia,
hipocalcemia, infeccion del SNC y desecacion
de la placa medulovascular.
Paciente enincubadora posicion decubito pro-
no o lateral
Historia clinica completa segtin normas de la
institucion
Indicaciones médicas
1. NPO

2. Dextrosa 10% con/sin electrolitos segun la
edad, pesoy superficie corporal del paciente.

3. Antibi6ticos




4. Protector de la mucosa gastrica

5. Gluconato de calcio 10%, 0,5 a 1 mL/kg/
dosis, EV, cada 8 horas.

6. Cubrir placa medulovascular con apdsito
estéril humedecido con solucion salina
normal para evitar desecacion y ruptura.

7. CFV-BHE

8. Solicitud de andlisis, estudios e intercon-
sultas respectivas.

Anélisis y estudios preoperatorios

Hematoldgicos, bioquimicos, grupo sanguineo
y factor Rh, calcio sérico. Perfil de coagulacion.
Radiografia de tdrax.

— Solicitud de riesgo quirdrgico
— Consentimiento informado firmado
— Evaluacion pre anestésica

— Solicitud de pruebas de compatibilidad pre
transfusional y solicitud de 100 mL de pa-
quete globular compatible.

Terapéutica especifica: tratamiento quirirgico

Los objetivos del tratamiento quirdrgico son: a)
preservacion de todo el tejido neural viable; b)
reconstitucion posible de la anatomia normal; c)
minimizacion de los riesgos de infeccion o pre-
vencion de unainfeccion ascendente del neuroeje,
y d) obtencion de un buen resultado estético.

Correccion quiriirgica del mielomeningocele

Postoperatorio inmediato

Objetivos: Prevenir hipotermia, hipoglucemia,
hipocalcemia e infeccion del SNC. Diagnosticar
precozmente las complicaciones post operatorias
y la hidrocefalia y corregirlas oportunamente.

— Colocaral recién nacido en posicion decu-
bito prono en la incubadora
— NPO x 6 horas.

— Dextrosa 10% con/sin electrolitos, segun la
edad, peso y superficie corporal del paciente.

— Tolerancia oral progresiva

— Leche materna y/o formula

— Antibi6ticos

— Protector de la mucosa gastrica.

— Gluconato de calcio 10%, 0,5 a 1 mL/kg/
dosis, EV, ¢/8horas.

— Analgésicos
— Regular temperatura corporal
— CFV-BHE

Manejo en el servicio de neurocirugia
e Completar preoperatorio de ser necesario. Los

pacientes con mielomeningocele tienen hidroce-
falia asociada hasta en 90% de los casos, por lo
que seran reintervenidos para derivar el LCR.

Solicitud de evaluacion por Neonatologia

Solicitud de estudios complementarios:
Espinograma, Rx pelvis, Ecografia renal y
urogenital, TAC o ecografia cerebral.

Solicitud de evaluacion por Urologiay Trauma-
tologia.

Curaciona partir del tercer dia postoperatorio.
Terapia antibiotica parenteral por 7 dias.

Durante su estancia hospitalaria, el paciente
tiene un monitoreo clinico diario del estado
neuroldgico, del perimetro cefalico, de las ca-
racteristicas de la fontanela y del estado de la
herida operatoria.

De presentarse alguna de las complicaciones
en el postoperatorio inmediato se procede a
Su correccion quirdrgica en sala de operacio-
nes en la brevedad posible.

Programacion del alta de no existir hidrocefalia.

De establecerse el diagnostico de hidrocefalia
se realiza un informe médico solicitando la
derivacion de LCR.

Una vez detectada la presencia de signos de
hidrocefaliay confirmada ésta porecografiay/
o tomografia cerebral, a partir del quinto dia,
realizar una puncion ventricular transfontanelar
con aguja N° 22 y obtener LCR para su exa-
men cito quimico y bacteriol6gico con la fina-
lidad de descartar la presencia de infeccion del
sistema nervioso central.

De no existir signos de infeccion del SNC en el
examen citoquimico del LCR se procede a su
programacion quirurgica para realizar la deri-
vacion de LCR, ventriculo-peritoneal o atrial.

El paciente sale de alta entre el quinto y sétimo
dia postoperatorio de haber realizado deriva-
cion de LCR con las indicaciones médicas del
€aso y con cita para su control por consulto-
rios externos de neurocirugia para el retiro de
puntos y control posterior.
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Criterios de alta

e Afebril por 3 dias
* Buena tolerancia oral
e No requiere tratamiento parenteral
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e Herida quirargica en buen estado
e Ausencia de complicaciones quirurgicas
e Ausencia de hidrocefalia

EFECTOS ADVERSOS

Complicaciones quiriirgicas de la plastia de
un mielomeningocele®

e (Complicaciones inmediatas (primerasemana):
Hemorragias post quirtirgicas, Dehiscencias de
herida operatoria y fistulas de LCR.

e Complicaciones mediatas (1-4 semanas): Hi-
drocefalia y Chiari Il sintomatico. Enterocolitis
necrotizante. Disfuncion de las derivaciones.

e Complicaciones tardias (> 4 semanas): An-
claje medular.

PRONOSTICO

De calidad de vida: Secuelas neuroldgicas.
Déficit motor y sensitivo de grado variable
Hidrocefalia

Malformacion Chiari tipo Il sintomatico
Anclaje medular

Siringomielia y siringobulbia
Deformidades miembros inferiores
Deformidades espinales y cifoescoliosis
Anormalidades endocrinas

Déficit de esfinteres anal y vesical
Trastornos psicoldgicos

Devida: EI 52 268% de los nifios nacidos con mie-
lomeningocele y quienes fueron operados tempra-
namente después de nacidos tienen unasobrevida
de 20 a 30 afios.

Complicaciones del mielomeningocele®

e |Infecciones del SNC: Meningoencefalitis,
ventriculitis.

e |Infeccion del mielomeningocele.

e Hidrocefalia.

e Malformacion Chiari tipo Il sintomatico.
* Anclaje medular.

* Problemas urinarios: Incontinencia urinaria,
ITU a repeticion, reflujo vesicoureteral, hidro-
nefrosis, insuficiencia renal.

e Muerte: En los casos no tratados las tasas de
morbimortalidad son altas. De los casos tra-
tados, 30 a 40% fallecen durante el primer afio
y el 50 a 60%, durante los 3 a 5 afios ("7,

CRITERIOS DE REFERENCIA'Y
CONTRARREFERENCIA

De referencia: Todo nifio con diagnostico de mielo-
meningocele debe ser referido a un hospital que cuente
con neurocirujano.

DE contrarreferencia: Para su control en su lugar de
origen una vez que los pacientes han sido operados.
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