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RESUMEN

Introduccion: el mielomeningocele es la forma mas comun de disrafismo espinal. En
el contexto africano son frecuentes su diagndstico y su tratamiento quirdrgico tardio.
Informacion de los pacientes: se describen tres casos de lactantes con diagndstico
de mielomeningocele con signos de epitelizacién en los que se resecé total o
parcialmente la placoda, sin ocasionar defecto sobreafiadido. La realizacién de
estudios de imagenes previos estuvo condicionada por la ausencia de disponibilidad en
la institucién y de los costos asociados. Dos casos mostraron complicaciones (fistula
de liquido cerebroespinal, infeccion de la herida quirdrgica e hidrocefalia
postreparacion).

Conclusiones: |la presentacion tardia de los pacientes a centros especializados es una
caracteristica del tratamiento quirirgico del mielomeningocele en entornos de bajos
recursos. La reseccion quirdrgica, parcial o total, de una placoda expuesta y
desvitalizada, con signos de epitalizacién, no parece influir en el estado neuroldgico
postoperatorio.

Palabras clave: mielomeningocele; espina bifida abierta; reparacién tardia

ABSTRACT

Introduction: myelomeningocele is the most common form of spinal dysraphism. In
the African context, its diagnosis and late surgical treatment are common.

Patient information: Three cases of infants diagnosed with myelomeningocele with
signs of epithelialization in which the placode was totally or partially resected, without
causing an additional defect, are described. The performance of previous imaging
studies was conditioned by the lack of availability at the institution and the associated
costs. Two cases showed complications (cerebrospinal fluid fistula, surgical wound
infection, and post-repair hydrocephalus).
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Conclusions: Late presentation of patients to specialized centers is a characteristic of
surgical treatment of myelomeningocele in low-resource settings. Surgical resection,
partial or total, of an exposed and devitalized placode, with signs of epitalization, does
not seem to influence the postoperative neurological status.

Key words: myelomeningocele; open spina bifida; late repair

INTRODUCCION

La forma mas frecuente de disrafismo espinal es el mielomeningocele (MMC),
que puede ser cerrado o abierto.®)

La prevalencia real del mielomeningocele varia geograficamente. En Nigeria la
incidencia es de hasta siete por 1 000 partos.?

Durante la neurulacion se produce un defecto de cierre, en el que la placoda
neural con el canal central se ubican dorsalmente, las células motoras del asta
anterior cerca de la linea media y la zona de entrada de la raiz dorsal hacia los
bordes laterales.®

En el caso de los MMC abiertos, las vértebras, los musculos y la piel no se
forman completamente, y la exposicién del sistema nervioso central al fluido
amniodtico y el contacto dentro del ambiente uterino pueden causar lesiones
neuroldgicas. Las raices nerviosas espinales se colocan de manera anormal
porque la médula espinal no adquiere la estructura tubular clasica.®

El tratamiento tradicional para los MMC abiertos es el cierre quirdrgico
temprano (menos de 48 horas) para proteger las estructuras neurales y evitar
infecciones del sistema nervioso por contacto con contaminantes corporales o
ambientales.®

La hidrocefalia, que se presenta en el 85% de los casos con MMC, puede
complicar el cuadro neuroldgico;? sin embargo, estos nifios pueden sobrevivir
si se logra que se epitelice la placoda, lo que le confiere a esta cirugia
caracteristicas distintivas, hecho frecuente en paises de bajos ingresos.®

El objetivo de la cirugia tradicional de MMC era, en un inicio, preservar todo el
tejido nervioso debido al miedo de perder una funcién neuroldgica,® pero la
reseccion de una placoda desvitalizada no ha mostrado déficit a posteriori.® A
pesar de que esta enfermedad y su presentaciéon demorada en instituciones de
salud son frecuentes en paises de bajos ingresos, existe escasa informacion y
no hay consenso en la conducta quirlrgica en estos casos.* Se caracterizan
tres casos de mielomeningocele con reparacién tardia que no presentaron
déficit neuroldgico sobreafiadido luego de la intervencion quirdrgica, siguiendo
las pautas de los informes de caso (CARE guidelines, por sus siglas en inglés),
y que fueron atentidos en la Consulta de Cirugia del Hopital de Référence de
Maradi, Niger.

INFORMACION DE LOS PACIENTES
Paciente 1
Paciente masculino de tres meses de edad (Figura 1). No se recogid el

antecedente de consultas prenatales obstétricas a la madre. Nacido mediante
parto extra-hospitalario.
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Figura 1. A) Meningocele occipital; B) imagen lateral derecha y C) lateral izquierda
de MMC con signos de epitelizaciéon, D) notense ambos disrafismos en el mismo
paciente; E) imagen transoperatoria de ambos bordes durales, previo al momento de
la duroplastia, una vez resecada la placoda epitelizada y elementos durales intactos
recolocados en el interior del saco, F) imagen transoperatoria una vez concluida la
duroplastia hermética y G) cierre dérmico, sin necesidad de aplicacién de técnicas de
rotacion
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Al examen fisico se aprecioé disrafismo espinal a nivel lumbo-sacro y occipital,
con didametros de 7cm y 4cm, respectivamente. El disrafismo lumbar mostraba
signos de epitelizacidn y no aumento del perimetro cefalico. El valor de la
hemoglobina al momento de la intervencidén quirdrgica fue 9,6g/dl; el resto de
la quimica sanguinea no mostrd alteraciones. Mediante ecografia se comprobd
que el defecto de cierre occipital no mostraba elementos neurales dentro del
saco; se confirmo el diagndstico de meningocele. Por razones de logistica no se
realizo estudio tomografico previo.

Al examen neuroldgico: respuesta de Babinski bilateral. Sin defecto motor ni
sensitivo evidente al estimulo nociceptivo.

Se realizd la reparacién quirurgica con reseccién parcial de la placoda, sin
monitoreo electrofisiolégico (no disponible). EIl meningocele occipital cerrado se
repard simultdaneamente. Al examen neuroldgico en el postoperatorio
inmediato, sin déficit neuroldgico anadido.

A las 72 horas debutd con infeccion de la herida quirdrgica y, en un cultivo
realizado, se aislé Escherichia coli; recibid tratamiento con cefalosporina de
tercera generacion y gentamicina segun dosis en relacion ponderal. Fue
egresado al séptimo dia. En la consulta de seguimiento, a las dos semanas del
egreso, se evidencié aumento del perimetro craneal de mas de 2cm, con
respecto a cifras previas prequirdrgicas.

Luego de realizarle una tomografia axial computadorizada (TAC) diagnosticada
en otra institucion se planific6 la derivacion ventriculo-peritoneal, que se
realizd sin complicaciones. Durante el seguimiento por dos meses en consulta
periddica no presentd nuevos hallazgos clinicos.

Paciente 2

Paciente femenina de tres meses de edad (Figura 2). No se recogieron
antecedentes de consanguinidad ni morbilidades parentales. La madre no
recibid consulta prenatal ni suplementos nutricionales durante la gestacion.
Fue llevada a consulta luego de tres meses de nacida.

Al examen neuroldgico: paraparesia distal al estimulo nociceptivo 2/5,
respuesta extensora plantar bilateral, con predominio izquierdo. A la inspeccion
de la zona del defecto (diametro 15cm), epitelizacion completa de la placoda.
Perimetro cefélico dentro de parametros normales, no dilatacién ventricular al
examen ecografico transfontanelar. Pie varo equino bilateral.

Fue intervenida quirdrgicamente para reparacion del defecto, con reseccién de
la placoda. A la evaluacion postquirdgica, sin variacién del estado neuroldgico
previo. Luego de 48 horas presentd una fistula de liquido cerebroespinal, la
que remitid al dia siguiente del inicio de tratamiento oral con acetazolamida
10mg/kg/dia y vendaje compresivo de la zona quirurgica.

No presentd complicaciones durante el periodo de seguimiento por tres meses.

Paciente 3

Paciente femenina de cinco meses de edad (Figura 3). La madre recibio
suplementos de folato en el ultimo trimestre. Fue llevada a consulta luego de
cinco meses de nacida y se constatd extenso disrafismo espinal (20cm de
diametro) con signos de epitelizaciéon, a nivel lumbosacro. A la evaluacion
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Figura 2. A) Imagen superior, B) lateral derecha y C) lateral izquierda, de MMC con
signos de epitelizacién; D) imagen transoperatoria una vez concluida la duroplastia

|
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Figura 3. A) Imagen derecha, B) lateral izquierda y C) superior, de extenso MMC con
signos de epitelizacion

Esta revista esta bajo una licencia Creative Commons Atribucién/Reconocimiento-NoComercial 4.0 Internacional — CC BY-NC 4.0



Acta Médica del Centro. 2024;18(2):e1952 Abril-Junio

neuroldgica, no defecto motor crural ni esfinteriano. Signo de Babinski
bilateral.

Se intervino quirdrgicamente y se resecaron elementos neurales epitalizados,
preservando los intactos en el interior del saco. Fue egresada al quinto dia,
luego de cumplir terapia antimicrobiana, sin déficit sobreanadido. No presento
complicaciones durante el seguimiento.

En los tres casos descritos anteriormente los datos se obtuvieron previo
consentimiento informado de uno o ambos padres y previa aprobacién del
Comité de Etica de la institucion. Se cumplieron los principios éticos de la
Declaracién de Helsinki.

Breve descripcion de la técnica quirdrgica y datos generales:

Se siguid la técnica descrita por Watson y colaboradores. La superficie
epitelizada no presentd problemas de intoxicaciéon por yodo, por lo que se
realizd primero una asepsia estandar.

La incision comenzd en la linea media de la piel normal, un centimetro por
encima del saco, y se extendid a cada lado, en la unidén de la piel normal y la
aracnoides epitelizada. Después, cerca de la unidon de la supuesta placoda y la
aracnoides epitelizada, se realizaron incisiones circunferenciales en el saco,
generalmente en su parte superior. Este método requiere un plano entre la piel
y la placoda. Se comenzod retrayendo la parte superior de la elipse de la piel e
identificando la placa neural, que aparecera gris y friable, mientras que la piel
es firme y palida. Se disecd este plano con bisturi o tijeras afiladas hasta
liberar toda la elipse de piel de la placoda.

Una vez que se abrid el saco, se identificd la placoda. Aunque el sacrificio de
las raices nerviosas, especialmente las distales de la placoda, se puede hacer
sin un nuevo déficit, es importante preservar las raices nerviosas que surgen
de la placoda. En este punto, se elimina la piel residual.

No se realizd la neurolizacion con sutura por condiciones logisticas.
Tedricamente, el cierre microquirurgico de la superficie de la placoda ayuda a
minimizar la formaciéon de cicatrices y disminuye la posibilidad de que se
vuelva a unir, pero esto no ha demostrado repercusién clinica.”

La inclusidon de epitelio en el cierre profundo debe evitarse porque se relaciona
con mayor incidencia de quistes epidermoides en el futuro.®

Después de liberar los bordes durales se encuentra el plano epidural. Debido a
que la fascia paraespinal dorsal puede ser una capa falsa de diseccién, la grasa
epidural ayuda a mantenerse en el plano correcto. La duramadre se moviliza
después hacia la médula espinal, y se cierra de forma hermética.

Las incisiones relajantes faciales generalmente no se utilizan. Durante cinco
dias se administrd antibioticoterapia preventiva con ceftriaxona a 50mg/kg de
peso. Si no habia complicaciones, el paciente era egresado en tres y hasta
cinco dias.

La realizacion de estudios de imagenes previos estuvo condicionada por la
ausencia de disponibilidad en la institucion (Hopital de Référence de Maradi,
Niger) y los costos asociados.

DISCUSION

La neurulacion es un proceso embrionario que interviene en la formacion del
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eje neural y que es responsable de la formacién del cerebro y de la mayor
parte de la médula espinal. Los defectos de la neurulaciéon causan disrafismos
espinales. La formacion del tubo neural primario involucra el plegamiento
dorsal y la fusion de la placa neural en la linea media. El cierre dorsal exitoso
del tubo neural primario también garantiza una fusidn completa de la piel de la
linea media y de los tejidos mesodérmicos porque los dos bordes de la placa
neural primitiva se continGian con el ectodermo cutdneo embrionario.®

El defecto del tubo neural abierto es cuando el cierre primario del tubo neural
no funciona correctamente, lo que conduce a una placa neural expuesta.® En
la mayoria de los casos este cierre incompleto resulta en una malformacion
gue se caracteriza por una vejiga neurogénica, disfuncion intestinal y debilidad
distal.’) La lesion idealmente debe cerrarse dentro de 48 horas después del
nacimiento, lo que reduce la probabilidad de infecciones del sistema nervioso y
puede mejorar la funcién neurolégica.®

Los nifios que recibieron un cierre dentro de las 72 horas del nacimiento tenian
una funcidn vesical significativamente mejor, en una cohorte retrospectiva
basada en el momento del cierre.*?

Se ha aceptado que el objetivo de la cirugia tradicional de MMC era preservar
todo el tejido nervioso debido al miedo de perder una funcién neuroldgica,®
(generalmente insignificante), incluso si la placoda expuesta estaba
desvitalizada y funcionalmente desconectada del control voluntario. La técnica
descrita por McLone y colaboradores® es la base de muchas otras técnicas
quirurgicas descritas. Estos autores defendieron el cierre microquirdrgico, que
implica la reconstitucién del tubo neural al aproximar los bordes laterales de la
placa neural abierta a la linea media, sin embargo, no esta claro si esto reduce
el nimero de casos de anclaje de médula espinal.®

La implementacién de este plan estd acompanada de dos posibles
consecuencias negativas que pueden aumentar el riesgo de sufrir una
recuperacion prolongada después de la operacidon: primera, la preservacion
meticulosa de todo el tejido neural, que con frecuencia implicaba forzar la
entrada de una placoda neural malformada, grande y voluminosa, en un
recinto dural apretado, reconstituido a partir de escasos restos meningeos;
como resultado, hasta un tercio de los pacientes experimentaban sintomas
secundarios!? y segunda, el temor a la eliminaciéon de tejido neural “Gtil”
durante la diseccion de los bordes de la placa neural generalmente se
acompanaba de la inclusiéon desapercibida de remanentes epidérmicos dentro
del saco neural reparado.!?) La aparicidon de quistes dermoides se podria
atribuir al crecimiento posterior de estas células retenidas;** sin embargo,
investigaciones anatomopatoldgicas realizadas en diversas placodas resecadas
han revelado la presencia de tejidos dérmicos, incluso dentro de la placa.(*?
Las propias caracteristicas del comportamiento de esta enfermedad en el
continente africano dificultan seguir estas recomendaciones. El panorama
subsahariano se caracteriza por instalaciones inadecuadas, presentacion tardia,
escasez de personal e instrumental microquirdrgico y ausencia de cuidados
intensivos neonatales. Ademas, la mala nutricion de los pacientes aumenta su
vulnerabilidad a complicaciones quirtrgicas.(®!* La epitalizaciéon de la placoda
se presenta en estos ambientes debido a la cicatrizacion del tejido neural
expuesto, que sufre multiples microtraumas o infecciones.®

Un nuevo paradigma de reseccion agresiva, pero segura, de la placoda neural,
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guiada por electrofisiologia intraoperatoria, se presenta en una presentacién de
ocho casos.!”” Una mayor capacidad de relacién de la médula con el saco dural
y, por lo tanto, un menor riesgo de anclaje tardio de la médula espinal, junto
con una menor frecuencia de quiste de inclusidn, son algunos de los beneficios
de esta técnica. Las criticas evidentes de este informe son la escasez de casos
y la duracién relativamente corta del seguimiento (promedio de 15 meses).

En estos pacientes se empled la técnica descrita por Watson y colaboradores.®
El cierre tardio de mielomeningoceles grandes o epitalizados es posible con
esta técnica, que no requiere procedimientos mas extensos y complejos. El
saco se separa de la linea media para prevenir lesiones en la médula espinal
cerca de la placoda neural. El saco de MMC expande el tejido y la piel que lo
recubre se utiliza para cubrir el defecto.

El 10% de los bebés tienen hidrocefalia al nacer.(!) En este grupo de pacientes
con macrocraneo Yy ventriculomegalia puede ser apropiado reparar
simultaneamente el MMC y colocar un sistema derivativo. Este método es
controvertido porque puede causar mas complicaciones. El enfoque secuencial
sostiene que una observacidon estrecha y estudios de imagenes evolutivas son
posibles en lactantes neuroldgicamente estables, con un didmetro ventricular
sin cambios o lentamente progresivo, sin afectar su estado neurocognitivo
posterior.(1®

En el primer caso presentado se utilizd6 un método secuencial en el que la
realizacién del procedimiento derivativo se evalué segun las necesidades del
paciente durante el seguimiento clinico-imagenoldgico.

La implementacion de una tercera ventriculostomia endoscépica (TVE), con o
sin cauterizacidon de los plexos coroides, es una alternativa viable, propuesta
como tratamiento inicial en situaciones con recursos limitados: % sin embargo,
la colocacion de una derivacion es la forma mdas comun de tratar a los bebés
con hidrocefalia y espina bifida.’Y> Aln no se ha llegado a consenso sobre el
empleo de la TVE.

La presentacion tardia de los pacientes a centros especializados es una
caracteristica del tratamiento quirdrgico del MMC en entornos de bajos
recursos. El estado neuroldgico postoperatorio no parece verse afectado por la
reseccion quirurgica, parcial o total, de una placoda expuesta y desvitalizada,
con signos de epitalizacion.
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