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Resumen

El mielomeningocele es la malformacién del sistema nervioso central mas frecuente que se acom-
pafia de limitaciones funcionales y complicaciones neuro-musculo-esqueléticas, nefrourolégicas
e intestinales con la consecuente repercusién social y psicoldgica en los individuos que la pre-
sentan. La cirugfa fetal con reparacién del defecto es a nivel mundial y en nuestro pais la primera
opcion de tratamiento en la actualidad. En Uruguay se han realizado mds de 20 cirugias fetales
con técnica SAFER. El objetivo de este atlas es guiar a los clinicos en la evaluacidon y el tratamien-
to neonatal acorde de los pacientes que fueron intervenidos en el periodo fetal. Se presenta
una guia de abordaje multidisciplinario posnatal del recién nacido con imdgenes ilustrativas y
recomendaciones sobre el seguimiento neonatoldgico y a largo plazo neuroquirurgico, neurope-
didtrico y uroldgico, entre otros. Destacamos la importancia de la valoracién integral, individuali-
zada y multidisciplinaria que requieren estos pacientes para optimizar los resultados quirdrgicos
y funcionales.

Palabras clave: Meningocele
Atencidn Posnatal

Summary

Myelomeningocele is the most common malformation of the central nervous system, associated
with funcional by functional limitations and neuro-musculoskeletal, nephr-urological o nephro and
intestinalcomplicationswiththe consequentsocialand psychologicalrepercussionsontheindividuals
who present it. Fetal surgery with repair of the defect is, worldwide and in Uruguay, currently, the
first line treatment option today. In Uruguay, almost 20 fetal surgeries have been performed with
the SAFER technique. The objective of this atlas is to guide clinicians in the appropriate neonatal
evaluation and treatment of patients who underwent surgery in the fetal period. A postnatal
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multidisciplinary approach guide for the
newborn is presented with illustrative images,
and recommendations on neonatological
and long-term neurosurgical, neuropediatric,
and urological follow-up, among others. We
highlight the importance of the comprehensive,
individualized and multidisciplinary assessment
that these patients require to optimize surgical
and functional results.
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Resumo

A mielomeningocele é a malformagdo mais
comum do sistema nervoso central, que é
acompanhada de limitagdes funcionais e
complicagbes neuro-musculo-esqueléticas,
nefro-uroldgicas e intestinais com as
consequentes  repercussbes  sociais e
psicoldgicas nos individuos que a apresentam.
A cirurgia fetal com correcao do defeito é,
internacionalmente e em Uruguai, a primeira
opgao de tratamento atualmente. No Uruguai,
quase 20 cirurgias fetais foram realizadas
com a técnica SAFER. O objetivo deste atlas é
orientar os médicos na avaliagao e tratamento
neonatal adequado de pacientes submetidos
a cirurgia no perfodo fetal. E apresentado um
guia de abordagem multidisciplinar pds-natal
para o recém-nascido com imagens ilustrativas
e recomendagbes sobre acompanhamento
neonatoldgico e neurocirdrgico de longo
prazo, neuropedidtrico e uroldgico, entre
outros. Destacamos a importancia da avaliacao
abrangente, individualizada e multidisciplinar
que estes pacientes necessitam para otimizar
os resultados cirdrgicos e funcionais.

Palavras chave: Meningocele
Cuidados Pds-natais

Introduccion

Dentro de los defectos de cierre del tubo neural los
disrafismos espinales agrupan a las malformaciones
congénitas que resultan de la afectacion de la columna
vertebral, médula espinal y/o meninges. Es una pato-
logia no progresiva pero cuyas alteraciones secunda-
rias pueden progresar en la evolucion.

Existen diferentes tipos segun las estructuras afec-
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tadas:

- Espina bifida oculta sin compromiso medular aso-

ciado.

- Meningocele (compromete a las meninges).

- Mielomeningocele (MMC) (compromete a la mé-

dula espinal y las meninges).

- Lipomielomeningocele (el compromiso de la mé-

dula espinal incluye una acumulaciéon de tejidos

adiposo - lipoma —asociado a la placoda neural-y
las meninges).

El MMC es la malformaciéon congénita mas fre-
cuente del sistema nervioso central, asociandose con
injuria de la médula espinal en el nivel de la lesion,
asi como también herniacion del romboencéfalo. La
ventriculomegalia se asocia hasta en un 90% de los
casos de MMC, siendo el defecto a nivel lumbo-sacro
el mas frecuente.

Su importancia radica en su frecuencia, en las limi-
taciones funcionales y complicaciones neuro-muscu-
lo-esqueléticas, nefrouroldgicas e intestinales que se
pueden presentar y en la repercusion social y psicold-
gica, teniendo en cuenta su prolongada sobrevida gra-
cias a los avances en la tecnologia. En Uruguay se esti-
ma una prevalencia de MMC de 8/10.000 nacimientos.
En el mundo anualmente nacen 300.000 nifios con esta
condicion, contribuyendo a la carga de mortalidad in-
fantil (41.000 muertes/afo).

La etiologia es multifactorial, sin embargo, la defi-
ciencia de folato se identifica como el principal factor
de riesgo. La suplementacion materna periconcepcio-
nal es la principal estrategia de prevencion primaria,
reduciendo el riesgo entre 50% y 70%. Otros factores
involucrados son los ambientales, genéticos y farma-
cologicos.

El diagnostico precoz en el primer trimestre es cla-
ve para el asesoramiento a la familia, la coordinacion
con el equipo multidisciplinario y la determinacion de
la oportunidad y el abordaje quirargico®->.

El prondstico depende de multiples factores, entre
ellos, el nivel del defecto que determinara la disfun-
cién sensitiva, motora y autondmica.

El nivel neurolégico comprometido es clave para
el pronodstico funcional. Se proponen diferentes clasi-
ficaciones para catalogarlos. Destacamos la National
Spina Bifida Patient Registry (NSBPR) Scale que los
divide en:

a. toracicos (sin movilidad de miembros inferiores)

b. lumbar alto (presentan flexion de cadera)

¢. lumbar medio (extension de rodilla)

d. lumbar bajo (dorsiflexion de tobillo)

e. sacro (flexion plantar de tobillo)

Es importante destacar que el pronostico funcional de
marcha es mejor cuanto mas bajo sea el nivel.
En relacion con el nivel lesional neuroldgico:
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1) Los pacientes con MMC lumbosacros suelen
presentar déficit sensitivo-motor en miembros in-
feriores, disfuncion urinaria e intestinal y posibles
deformidades en miembros inferiores.

2) La marcha independiente y sin ayuda es espera-
ble cuando las lesiones son por debajo de S1.

3) La dependencia parcial o total del desplazamien-
to en silla de ruedas es esperable cuando el nivel
lesional esta por encima de L2. En estos casos tam-
bién es esperable que desarrollen escoliosis en al-
gun momento.

4) Cuando la lesion se encuentra a nivel L4-L5, van
a lograr la deambulacion (con o sin ayudas técni-
cas) aproximadamente en el 50% del tiempo.

Las condiciones asociadas a nivel encefalico pueden

ser:
1) Malformacion de Chiari II (80%): es una mal-
formacion del desarrollo encefalico compleja ca-
racterizada por una fosa posterior pequeia y el des-
plazamiento hacia abajo del cerebelo y del tronco
encefalico a través de un foramen magno aumen-
tado de tamafio.
2) Hidrocefalia, que puede ser debida a compresion
de las estructuras de fosa posterior en el contexto
de una malformacion de Chiari II (que incluyen una
obstruccion del IV ventriculo o de sus orificios, 0
una dificultad en la circulacion del liquido cefalo-
rraquideo [LCR] alrededor del tronco encefalico en
la region del foramen magnum) o a una estenosis
del acueducto de Silvio (presente en 40% - 75% de
los casos).
3) Disgenesia del cuerpo calloso.
4) Trastornos de la migracion neuronal (polimicro-
giria, sustancia gris heterotopica).

Estas condiciones pueden manifestarse clinicamente
por:
1) Compromiso de pares craneanos bajos, que in-
cluye trastornos deglutorios, estridor respiratorio,
apneas.
2) Compresion cervical que puede provocar paresia
del sector espinal, opistdtonos, hidro/siringomielia.
3) Macrocefalia y otros signos de hipertension in-
tracraneana.
4) Retraso global del desarrollo/compromiso cog-
nitivo, asociado a las malformaciones asociadas y a
las complicaciones de los sistemas de derivacion de
las hidrocefalias (especialmente a las ventriculitis).
5) Cirisis epilépticas (20% de los casos).
6) Complicaciones visuales.

Las condiciones asociadas a nivel medular y espinal
pueden ser:

1) Escoliosis.

2) Hidro/siringomielia.

3) Diastematomielia.

4) Sindrome de médula amarrada.
5) Disfuncioén urinaria.

6) Disfuncion intestinal.

7) Disfuncion sexual.

La principal causa de morbimortalidad de estos pa-
cientes es secundaria a la hidrocefalia y sus compli-
caciones, principalmente las infecciosas. Otras morbi-
lidades asociadas son el déficit cognitivo hasta en un
40% de los casos y la discapacidad motriz*”.

La reparacion prenatal ha mostrado detener el dafio
a la médula y revertir la herniacién del romboncéfalo
mejorando la sobrevida y carga de morbilidad de es-
tos pacientes en relacion con los que se intervienen en
el periodo posnatal. El cierre precoz del defecto en el
segundo trimestre detiene la pérdida de motoneuronas
en zonas adyacentes a la lesion.

De acuerdo con el estudio MOMS, los fetos que
fueron intervenidos prenatalmente tuvieron mejores
resultados en cuanto a menor necesidad de derivacion
ventriculo peritoneal al afio de vida, una disminu-
cion en la presencia de herniacion del romboencéfalo
(Chiari) y mayor deambulacion sin protesis. Asimis-
mo, el analisis secundario del MOMS demostrd be-
neficios a largo plazo de la neuroproteccion in utero
en términos de nivel motor y habilidades funcionales
en la edad escolar®!). En nuestro pais, desde el afio
2021 se han llevado a cabo mas de 20 cirugias de re-
paracion fetoscdpica minimamente invasiva de MMC
intratitero (técnica SAFER o piel sobre biocelulosa),
la cual presenta resultados neuroldgicos comparables
a la reparacion prenatal por cirugia abierta (MOMS)
con mayores ventajas obstétricas (parto vaginal y de-
hiscencia de sutura uterina).

El objetivo de este atlas en proveer a los clinicos de
un material ilustrativo, didactico y guia para un abor-
daje estandarizado de los pacientes que se intervienen
en forma prenatal y que seran asistidos en forma pos-
natal por un equipo multidisciplinario!>!9.

Escenario 1. Reparacion con piel artificial
(matriz Nevelia) (Figura 1).

Consiste en una capa de colageno bovino, porosa, para
promover y guiar la regeneracion dérmica y una capa
de silicona reforzada que actua como pseudoepider-
mis. Esta matriz sirve como soporte para la infiltracion
celular, se convierte en un tejido simil dermis, reabsor-
biéndose a las 2-3 semanas luego de su implantacion.

Utilizada en grandes defectos que no pueden ser
cerrados en primera intencion!'¢'®,
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Figura 1. Presentacién al nacimiento.

A) Con puntos atn sin retirar.

== puntos de sutura

=== Matriz Nevelia

Cuidados y manejo al nacer

* Se debe manipular al paciente con guantes de nitrilo
estériles.

* Limpiar la herida quirtrgica con suero fisiologico.

* Los puntos deben ser cortados al nacimiento. La su-
tura es continua y realizada con hilo transparente no
reabsorbible. Los puntos deben ser retirados por el
neurocirujano del equipo de fetologia clinica cuando
el defecto se encuentre completamente cerrado. Para
retirar los puntos basta con cortar el hilo de sutura
cuando se hace evidente pasando por encima de la si-
licona.

* La silicona se decola espontaneamente de la matriz
posterior a la retirada de puntos. La epitelizacion ocu-
rre por segunda intencion®2).

* En el caso de que la epitelizacion ocurra antes, los
puntos deben ser retirados.

* Colocacion de curativo de espuma para piel sensible
Mepilex Border o Allevyn Gentle Border (Figura 2).

* Parche curativo que se recomienda esté disponible al
momento del nacimiento. No debe ser sustituido por
curativos porosos para evitar el riesgo de contacto di-
recto de la herida con la materia fecal o la orina.

El curativo se debe cambiar cada dos o tres dias o
antes en el caso de que se contamine con materia u
orina.

En los casos en que el defecto sea muy bajo se su-
giere colocar un pequefio “rollo” con gasa estéril en
el pliegue intergluteo mas cercano a la herida y luego
cubrirlo con el parche (Figura 3).

En caso de que no se cuente con parche curativo de
espuma tipo Mepilex Border o Allevyn Gentle Border
se discutira con equipo de fetologia clinica la mejor
opcion de curacion, de acuerdo a la inmadurez de la
piel del recién nacido y si la herida presenta zonas con
dehiscencia.

Se podra optar por aplicacion de curativo hidroco-
loide tipo duoderm o parche Allevyn Classic no adhe-
sivo (cubierto con duoderm u otro adhesivo).
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Figura 2. Colocacién de curativo de espuma para piel
sensible.

Figura 3. Parche.

No se recomienda cubrir el defecto con bolsa de
polietileno estéril ni apodsitos con antibioticos.

Evolucion natural de la epitalizacion (Figura 4).

Figura 4. Evolucién natural de la epitalizacidn.

5 meses

7 meses.

3 meses 4 meses

Complicaciones

Frente a la sospecha de una complicacion infecciosa
sistémica/sepsis se recomienda la toma de muestras
para hemocultivo (al menos 1 ml de sangre por pun-
cion periférica aséptica), muestra de cultivo (y tincion
Gram) de herida quirurgica y toma de muestra de uro-
cultivo por cateterismo vesical (Figura 5).

Se recomienda utilizar plan de cobertura antibidtica
empirica con cobertura para microorganismos Gram+
y Gram— con buena penetrancia en LCR, como ampi-
cilina + cefotaxime si el paciente ingresa desde domi-
cilio, o vancomicina + meropenem en caso de que el
paciente se encuentre hospitalizado, ampliando la co-
bertura a Staphylococcus coagulasa negativo, SAMR
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Figura 5. Complicaciones.
A) Falla de sutura intrauterina. Fuga de LCR.

== puntos de sutura
=== Matriz Nevelia

< Defecto abierto

B) Infecciosas.

y Gram- con resistencia BLEE+. Se recomienda ade-
cuar tratamiento antibiotico de acuerdo con perfil de
sensibilidad del microorganismo aislado tan pronto
como sea posible.

Descartada la complicacion infecciosa sistémica
con cultivos negativos, se recomienda suspender an-
tibioticoterapia endovenosa y adecuar a tratamiento
topico, segun cultivo de piel en zona de lesion.

Esta desaconsejada la puncion lumbar en el caso
de complicaciones infecciosas, debiéndose evaluar en
conjunto con el neurocirujano tratante el mejor sitio
de puncion para la extraccion del LCR.

Frente a cualquier complicacion se debera contac-
tar al equipo de fetologia clinica para evaluacion con-
Jjunta®2,

Escenario 2. Cuidados en recién nacido
con cicatriz de cirugia fetal (sin matriz) (Fi-
gura 6).

Cuidados y manejo al nacer

* Al momento del nacimiento limpiar la piel con suero
fisiolégico y cubrir con curativo de espuma Mepilex
Border o Allevyn Gentle Border.

* No se recomienda retirar la sutura de la piel, se po-
dra cortar el exceso de hilo en las extremidades de la
lesion.

Figura 6. Cuidados en recién nacido con cicatriz de
cirugia fetal.

Evolucion a largo plazo

Si se identifica algun sector abierto o que no cerrd
completamente:

No recomendamos probar nueva sutura para tratar de
aproximar los bordes. No recomendamos usar ste-
ri-strip para intentar aproximar los bordes. Con la co-
locacion de los curativos Mepilex Border o Allevyn
Gentle Border se producira la curacion por segunda
intencion (Figura 7).

Alergia al latex

Se describe alergia al latex en un 10%-73% de los pa-
cientes con MMC, por lo que se debe considerar a es-
tos pacientes como alérgicos, asegurando la atencion
durante todo el proceso de hospitalizacion y posterior
alta domiciliaria sin productos que puedan contener
latex en su composicion. Es importante asegurarse de
contar con guantes y materiales de reanimacion libres
de latex en la recepcion y educar a la familia en evitar
contacto con productos que puedan contener proteina
de latex y en los sintomas relacionados con alergia/
anafilaxia.

Recomendaciones de seguimiento

Se sugiere, independientemente del prestador de asis-
tencia médica inicial del recién nacido, la valoracion
y el seguimiento por parte del equipo de fetologia cli-
nica para evaluar la evolucién motora, urinaria, even-
tual requerimiento de shunt (DVP), asi como de otras
intervenciones.

Dada la heterogeneidad de escenarios clinicos posi-
bles en relacion al MMC y las condiciones y compli-
caciones asociadas, algunos criterios generales luego
del periodo perinatal inmediato son:

1) El seguimiento de los pacientes con MMC requiere
de un equipo interdisciplinario con un plan de segui-

Archivos de Pediatria del Uruguay 2025; 96(1)



6 ¢ Atlas visual y recomendaciones para el seguimiento del recién nacido con cirugia fetoscépica de mielomeningocele

Figura 7. Evolucién a largo plazo.

15 dias

BFTTE,

3 meses

4 meses

miento personalizado caso a caso, de acuerdo al nivel
lesional y funcional, y a las condiciones y complica-
ciones asociadas. Los objetivos generales incluyen
optimizar las funciones, prevenir las complicaciones y
promover el bienestar general de los pacientes.

2) La hidrocefalia progresiva con hipertension intra-
craneana requiere la colocacion de un sistema de de-
rivacion del LCR. La hidrocefalia estabilizada puede
no requerir la colocacion de un sistema de derivacion
de LCR.

3) La funcionalidad vesical debe evaluarse en forma
conservadora, inicialmente a través de la realizacion
de ecografia de aparato urinario simple, se podra rea-
lizar medicion de residuo posmiccional. No recomen-
damos el cateterismo vesical de rutina, asi como el
estudio urodinamico en etapas precoces.

4) La malformacion de Chiari II, que presenta otros
sintomas ademas de la hidrocefalia, puede requerir ci-

rugia de decompresion de fosa posterior.

5) El sindrome de médula amarrada se puede manifes-
tar en la evolucion por deformidad espinal, luxacion
de cadera adquirida, peoria de disfuncion urinaria o
intestinal, peoria del déficit sensorio-motor (Tabla 1).
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