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RESUMO

Objetivo: O objetivo deste trabalho é tragar o perfil clinico-epidemioldgico dos recém-nascidos
portadores de mielomeningocele tratados no servigo de neurocirurgia do Hospital Universitario Evangélico
de Curitiba (HUEC) e comparar esses dados com a literatura. Método: Foram revistos os prontuarios e
descri¢bes de cirurgia de todos os pacientes operados para tratamento de mielomeningocele no periodo
de janeiro de 2007 a junho de 2012, compondo uma amostra de 26 pacientes. Resultados: Os pacientes
estudados foram predominantemente do sexo masculino, com lesdo ao nivel da regido lombar. Em
21 pacientes evidenciou-se a presenca de hidrocefalia, e outras quatro criancas apresentaram outras
malformacgdes do sistema nervoso central. A maioria dos pacientes apresentou bexiga neurogénica, e
outros nove recém-nascidos tiveram anormalidades ortopédicas. Conclusdo: A mielomeningocele é um
evento que cursa com alta morbidade principalmente devido as complicagbes neuroldgicas, uroldgicas,
ortopédicas, entre outras, assim é de suma importancia tanto estimular a prevencao quanto realizar o
diagndstico e tratamento de forma mais precoce possivel.
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ABSTRACT

Clinical and epidemiological profile of patients treated with myelomeningocele at a university
hospital in Curitiba

Objective: The aim of this paper is to map the clinical and epidemiological profile of the newborn with
myelomeningocele treated in the neurosurgery service of the Hospital Universitario Evangélico of Curitiba
(HUEC) and compare this data with the literature. Method: We reviewed the hospital files, surgical and
out-patient notes of all patients operated on for the treatment of myelomeningocele from January 2007
to June 2012, composing a sample of 26 patients. Results: The patients studied were predominantly
male with an injury in the lumbar region. In 21 patients revealed the presence of hydrocephalus, and
other four children had other malformations of the central nervous system. Most patients had neurogenic
bladder, and other nine neonates had orthopedic abnormalities. Conclusion: Myelomeningocele is an
event that leads to high morbidity mainly due to neurological, urological, orthopedic and others, so it
is of paramount importance both to stimulate the prevention and perform the diagnosis and treatment
as early as possible.
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Introducao

A mielomeningocele (MMC), também denomi-
nada de espinha bifida, é uma das mais frequentes
malformacdes congénitas no mundo, apresentando
uma frequéncia de 1:1.000 nascidos vivos, com predo-
minéncia em recém-natos do sexo feminino e de raga
branca.! Essa patologia é responsavel por importantes
sequelas neuroldgicas e consiste em uma desordem
disrafica caracterizada pelo fechamento parcial do tubo
neural decorrente da proliferagdo inadequada de células
ectodérmicas durante a terceira e a quarta semana de
embriogénese.” A anormalidade espinhal é somente
uma parte de um complexo de anomalias do sistema
nervoso central (SNC), que também inclui hidrocefalia,
anomalias gerais e malformagdes de Chiari tipo II.

Sua etiologia é multifatorial, envolvendo fatores
genéticos e ambientais. A causa mais frequentemente
atribuivel a MMC e por analogia a outras formas de
disrafismos espinhais é a caréncia alimentar de 4cido
tolico (vitamina B9) no periodo gestacional; associado
a isso ha o uso de teratégenos como a carbamazepina,
o 4cido valproico e a ingestdo excessiva de dlcool na
gestagdo.> A pesquisa de fatores hereditarios na MMC
mostra um indice de recorréncia familiar de aproxi-
madamente 4%,* apresentando 17% dos casos alguma
associagdo com anomalias cromossdmicas, dentre as
quais se destacam a trissomia do cromossomos 18 e 13.

Os avangos no diagnoéstico pré-natal das anomalias
fetais tornaram o reconhecimento antenatal da mielo-
meningocele possivel e muito importante na pratica
clinica. Assim, diante de familias sob risco, indica-se
rotineiramente a amniocentese para a dosagem de
alfafetoproteina e acetilcolinesterase, as quais sdo
importantes para o diagnoéstico e a diferenciagdo com
outras lesdes, como a mielocistocele, que consiste em
uma massa recoberta pela pele. Outro método util para
a triagem dessa patologia é a ultrassonografia, a qual,
combinada com a amniocentese, apresenta acuracia de
90%. Estudos sentenciam que esses estudos por imagens
pré-natais auxiliam na determina¢édo do progndstico
do paciente, em virtude principalmente da detecgdo
do nivel da lesdo, o qual parece predizer o déficit neu-
rolégico e o potencial de deambulagio, mas ndo o grau
da hidrocefalia.®

Pacientes com MMC podem apresentar incapacida-
des cronicas graves, e as alteracdes motoras e sensitivas
variam de acordo com a altura da lesdo e o grau de
comprometimento da medula espinhal. Nessas criangas,
a maioria das alteragdes clinicas englobam dificuldade
para adquirir ou manter-se em postura ortostatica,
deambular, exercer controle voluntario da bexiga uri-
néria e intestinal. Esses pacientes, por apresentarem na
maioria dos casos comprometimento sensorial e motor

nas extremidades inferiores, apresentam uma impor-
tante dificuldade para adquirir os padrdes normais de
deambulagio. Frequentemente, o excesso de utilizacdo
das extremidades superiores e tronco para compensar
a paresia e os desequilibrios musculares nos membros
inferiores provoca o surgimento de disttirbios muscu-
loesqueléticos.®

A maioria dos fetos com espinha bifida néo recebe
tratamento especifico até o nascimento, que ocorre
principalmente por meio de cesariana.” Na grande parte
dos casos, o fechamento da lesdo é realizado dentro de
48 a 72 horas apds o nascimento, podendo em alguns
casos ser adiado até por uma semana, sendo necessaria,
assim, a utiliza¢io de antimicrobianos de largo espectro.
Cirurgias precoces tém sido também associadas a menor
incidéncia de infec¢do do sistema nervoso e a0 menor
comprometimento motor.*

O primeiro passo para o tratamento desses pacientes
é o fechamento da lesdo, evitando, assim, algum dano
ao tecido neural ainda viavel, reconstituindo o ambiente
anatémico da medula e decrescendo a chance de um
processo infeccioso. Em alguns casos pode ocorrer
durante o processo do parto um trauma a essa estrutu-
ra exposta, explicando, assim, uma posterior melhora
do déficit motor apds o fechamento da bolsa. O déficit
neurolégico associado 8 MMC ¢ definitivo e irreversi-
vel.® A terapéutica, além do procedimento cirurgico,
se da por um seguimento e suporte clinico por toda a
vida, em virtude das diversas complica¢des associadas
a essa patologia.

Materiais e métodos

Foi delineado um estudo retrospectivo de pacientes
tratados cirurgicamente de mielomeningocele pelo
Servigo de Neurocirurgia do Hospital Universitario
Evangélico de Curitiba, entre janeiro de 2007 e julho de
2012, compondo uma amostra de 26 casos.

As variaveis analisadas foram sexo, localizacdo da
lesdo, peso do recém-nato ao nascimento (classifican-
do-o em adequado, pequeno ou grande para a idade
gestacional), via de nascimento (parto normal ou cesa-
reo), idade gestacional, idade materna, quantidade de
gestacdes, fatores de riscos maternos, estado da lesdo
por ocasido da cirurgia (rota ou integra), tempo de vida
por ocasido da correcgdo do defeito (até 48 horas e apds
48 horas de nascimento) e presenca de malformagdes,
principalmente ortopédicas, cardiacas e do SNC. Foram
registradas também a presenca ou ndo de hidrocefalia
ao nascer, constatada por ultrassonografia transfonta-
nela ou tomografia computadorizada, e a presenca de
complicagdes observadas no pos-operatdrio atribuidas
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a corregdo cirurgica da MMC, como ventriculite, sep-
ticemia, infec¢des da ferida operatdria, entre outras;
também foi realizado um estudo urodinadmico nesses
pacientes, evidenciando a presenca ou ndo de bexiga
neurogénica.

Resultados

Foram analisados os prontudrios médicos de 26
pacientes: um com lesdo cervical, um com lesdo em
regido toracolombar, 13 com lesdo em regido lombar,
9 com lesdo em regido lombossacra e dois com lesdo
em regido sacral. Segundo a distribuigdo por sexo, 14
criangas eram do sexo masculino e 12, do sexo feminino.
Quanto ao peso ao nascer, 23 pacientes (88%) eram AIG
(adequado para aidade gestacional) e trés criancas eram
PIG (pequeno para a idade gestacional).

Quanto a idade gestacional, esta variou de 36 a 40
semanas, e trés criangas (11,5%) nasceram com 36 se-
manas de gestacdo; quatro (15,3%) com 37 semanas; 10
(38,4%) com 38 semanas; oito (30,7%) com 39 semanas;
e uma crianga (3,8%) nasceu com 40 semanas. O parto
cesareo foi o mais realizado nesses casos, ocorrendo em
24 pacientes (92,4%), enquanto o parto normal ocorreu
em apenas dois casos (7,6%).

Um total de 10 mulheres (38,4%) eram primipa-
ras, oito (30,7%) estavam na segunda gestagdo, quatro
(15,3%) na terceira gestagao, trés (11,5%) na quarta ges-
tagdo e uma (3,8%) na sexta gestacdo. A idade materna
variou entre 15 e 44 anos, e 88,5% das mulheres apresen-
tavam idade inferior a 35 anos. A média da idade materna
ficou em 25,86 anos, apresentando uma mediana de 27
anos. Dentro da amostra estudada, apenas duas mulhe-
res (7,6%) nao fizeram nenhuma consulta pré-natal, e
sete pacientes (27%) fizeram menos de sete consultas
de pré-natal e a grande maioria (65%) fez sete ou mais
consultas no seu pré-natal. Em relagdo a possiveis fatores
de risco, quatro mulheres apresentaram diabetes mellitus
durante a gravidez, e outras duas gestantes sentenciaram
a presenca de hipertensao arterial sistémica.

Todos os 26 pacientes apresentavam uma tinica lesio
disréfica; 15 lesdes (57,7%) apresentavam-se rotas por
ocasido do ato operatério e 11 (42,3%) estavam integras.
Com relagao aos aspectos neurocirurgicos, 18 porta-
dores do defeito (69%) tiveram as lesdes corrigidas nas
primeiras 48 horas de vida e 8 (31%), apds esse periodo.
Vinte e um pacientes (80,76%) evoluiram com sinais
de hidrocefalia, sendo necessaria a coloca¢io de uma
derivagdo ventriculo-peritoneal (DVP), entre 0 6° e 21°
dia de vida em todos esses casos; e apenas cinco pacien-
tes (19,24%) ndo desenvolveram dilatagdo ventricular
que necessitasse de intervengio cirurgica. De todas as

criangas operadas, apenas em seis casos (23%) ocorreu
a constatacdo de meningite, ndo sendo sentenciado
qualquer outro tipo de complicagao.

No que diz respeito as anormalidades associadas
com essa patologia ao nivel do SNC, quatro pacientes
apresentavam agenesia do corpo caloso, um apresen-
tava microcefalia e outras duas criangas apresentavam
colpocefalia. Com relagdo as malformagdes cardiacas,
uma crianca apresentava ao nascer persisténcia do canal
arterial (PCA), outra apresentava forame oval patente
(FOP) e outras duas pacientes apresentavam estenose
de artéria pulmonar. Quanto as anomalias ortopédicas,
foram evidenciados nove casos (34,6%) de pé torto con-
génito e trés casos (11,5%) de pacientes com displasia
de quadril. Durante a avaliagdo urodinamica, foram
evidenciados 14 casos (53%) de bexiga neurogénica.
Do total da amostra estudada, quatro pacientes (15,3%)
vieram a falecer e o restante foi encaminhado ao ambu-
latério de neurocirurgia para acompanhamento.

Discussao

Os dados obtidos por meio do nosso estudo nio
se assemelham com a literatura no que diz a respeito
a prevaléncia do sexo feminino em relagdo ao mascu-
lino em pacientes com MMC, uma vez que em nossa
amostra apenas 46% dos casos sdo de meninas, o que é
diferentemente descrito por Greene et al.’

A presenca de fatores de risco materno pode de-
sempenhar um papel importante no desenvolvimento
desse tipo de lesdo no nivel embriondrio, aumentando a
chance de aparecimento dessa patologia, tal como ocor-
reu em quatro casos de diabetes gestacional em nossa
amostra, que é conhecida por atuar como um cofator na
formagdo de um defeito de tubo neural. A contribui¢do
genética para uma malformacio do tubo neural é suge-
rida pela predominéncia de sua ocorréncia na primeira
e segunda gestacdo. Isso enfatiza a importéincia da pre-
vengdo de recorréncias familiares mediante medidas
menos complexas como o uso de acido félico durante
a gestagdo em mulheres que apresentam maior risco
de ter um filho afetado por essa mesma malformagéo.'

A literatura ndo traz um consenso sobre qual seria
amelhor via de nascimento, porém alguns estudos pro-
pdem que o parto cesareo é melhor nesses casos, uma
vez que hd melhor protecdo dalesdo." Nesse estudo ndo
foram observadas diferencas no niimero de ruptura da
membrana entre parto normal e cesariana. A maioria
dos recém-nascidos foi a termo, em contraste com a
literatura que relata maior prevaléncia de defeitos de
tubo neural em prematuros. Além disso, 11,6% dos
lactantes estudados eram considerados pequenos para
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a idade gestacional (PIG), semelhante ao observado
por Aguiar et al.'

A MMC cursa com frequéncia com multiplas
anomalias congénitas, e as comumente associadas sao
principalmente as malformagdes cardiacas e do SNC e as
anormalidades do trato geniturindrio. Relativamente ao
SNC, podem-se dividir as anormalidades em medulares,
de tronco cerebral, ventriculares e cerebrais. As anorma-
lidades medulares associadas 8 MMC sao encontradas
em 85% e incluem seringomielia, diplomielia, diaste-
matomielia e defeitos de mielinizagdo. J relativamente
aos defeitos de tronco, podem-se relatar a hipoplasia ou
aplasia de nucleos de nervos cranianos, oliva e nucleos
pontinhos, sendo evidenciados em 76% dos casos. As
anormalidades ventriculares sdo sentenciadas em 92%
dos pacientes e incluem estenose ou atresia de aqueduto,
atresia de III ventriculo e estenose de IV ventriculo,
todos favorecendo a formagao de hidrocefalia. Ja a pre-
sen¢a de anormalidades cerebrais ocorre de 72% a 92%
dos casos, englobando as heterotopias, polimicrogiria e
disgenesia ou agenesia de corpo caloso.’

De acordo com a literatura existente, as principais
anormalidades do SNC séo a hidrocefalia e a sindrome
de Arnold Chiari IL."2 A hidrocefalia estd associada em
80% a 90% dos pacientes com MMC, sendo maior a
frequéncia quanto mais alta for a lesdo, ou seja, nos
pacientes com lesdo sacral o indice de ventriculomegalia
¢é de 50%, em nivel lombossacro 75%, lombar 90% e
toracico 92%. Essa dilatagdo dos ventriculos pode estar
associada a varias outras anomalias cerebrais, as quais
foram sentenciadas acima. Os dados do nosso estudo
condizem com os encontrados na literatura, uma vez
que apenas cinco pacientes ndo necessitaram de uma
derivagio ventriculo-peritoneal (DVP) para a corregdo
da hidrocefalia. Apesar de presente em praticamente
todos os pacientes, a malformagdo de Chiari tipo II
é sintomdtica em aproximadamente apenas um tergo
deles, porém é considerada a principal causa de morte
em portadores de mielodisplasias.

As lesdes provocadas pela MMC também podem
afetar o funcionamento da bexiga urindria; isso se
da por meio de uma interagdo de fatores, ocorrendo
degeneragdo e regeneracdo dos nervos intrinsecos do
musculo detrusor, acarretando, assim, a formagdo de
uma bexiga neurogénica, a qual apresenta como pa-
drdo mais comum a reten¢do urindria.”* A partir disso,
torna-se de extrema importincia a realizagdo de uma
avaliacdo urodinimica precoce, a qual é considerada o
padrao-ouro para o diagndstico da bexiga neurogénica.
Essa anormalidade deve receber tratamento de forma
rapida por causa do possivel acometimento do trato uri-
nério superior, preservando a funcéo renal do paciente.
Com relag¢do aos dados obtidos de nossa amostra, 53%
das criancas apresentaram ao exame de urodindmica
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bexiga neurogénica, reforcando os dados encontrados
na literatura, mostrando, assim, a extrema importancia
de uma avaliagdo precoce do trato geniturinario em
criangas com MMC, influenciando diretamente no
prognostico delas.

Outras anormalidades que exigem uma abordagem
répida por parte dos profissionais de saude sdo aquelas
relacionadas a ortopedia. Aproximadamente 30% das
criancas evoluem com escoliose, e a metade delas evo-
luird com piora acentuada entre 5 e 10 anos de idade.
Também se devem destacar outras anormalidades,
como luxacio de quadril e deformidades de joelho e pé
(principalmente deformidade do tipo equinovaro, que
acontece em 20% das vezes), que sdo frequentemente en-
contradas em associacio com MMC e necessitam de um
seguimento ortopédico apropriado pelo resto da vida.'*'®

A majoria das lesdes em nosso estudo foi caracte-
rizada como rota (57,7%), porém a preocupa¢do em
dividir essas lesdes em integras ou rotas, selecionando,
assim, critérios para procedimentos cirtrgicos de
emergéncia, parece ndo ser muito relevante na historia
clinica do paciente, uma vez que esse revestimento
nao é considerado uma barreira para microrganismos
invadirem e infectarem o SNC, com excegdo de raros
casos em que existe uma lesdo totalmente recoberta por
tecido epitelial.'®

Aproximadamente 69% dos pacientes em nosso
estudo foram operados dentro das primeiras 48 horas,
e isso estd associado com uma redugdo importante da
mortalidade e morbidade, contrastando com indices
negativos mais elevados observados em criangas tar-
diamente operadas.” Esses procedimentos cirtrgicos
realizados precocemente também estdo relacionados a
uma menor incidéncia de infec¢ao do SNC e a0 menor
comprometimento motor.

A taxa de mortalidade das criangas estudadas ficou
em torno de 15%, assemelhando-se com a do estudo
realizado por Brau et al.,'* que variou de 10% a 15%. A
causa de dbito desses pacientes ocorre por complicagdes
neurolégicas como meningite, hipertensio intracrania-
na e acometimento de tronco cerebral (em casos de mal-
formacéo de Chiari tipo II), ou por razdes sistémicas,
como insuficiéncia renal. A mortalidade dessa patologia
vem diminuindo com o passar dos anos, devido a evolu-
¢do do tratamento, tanto pelo melhor entendimento das
anomalias neuroldgicas associadas como do tratamento
de anormalidades fora do neuroeixo.

Conclusao

A mielomeningocele ¢ um evento que cursa com
alta morbidade principalmente devido as complicagdes
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neuroldgicas, uroldgicas, ortopédicas, entre outras.
Assim, é de suma importancia tanto estimular a pre-
veng¢do quanto realizar o diagnostico e o tratamento
de forma mais precoce possivel, visando a melhora do
progndstico dos pacientes. Outro ponto de extrema
importincia é a necessidade de novos estudos para
melhor conhecimento dessa patologia e principalmente
de um atendimento de forma multidisciplinar, com pro-
fissionais com habilidades para lidar com as diferentes
apresentacdes e complicagdes dessa patologia.
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