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RESUMEN

El objetivo de este estudio fue determinar las complicaciones postoperatorias de
pacientes pediatricos diagnosticados con mielomeningocele en el Instituto Nacional
de Salud del Nifio (INSN) San Borja durante el periodo 2015-2019. Estudio
observacional, transversal y retrospectivo. Muestra que incluye a todos los
pacientes. Datos recolectados de historias clinicas incluyendo caracteristicas
clinicas, caracteristicas de la lesion, malformaciones asociadas, métodos
diagnosticos, caracteristicas de la cirugia y complicaciones postoperatorias.
Andlisis realizado mediante estadistica descriptiva. Estudio autorizado por el INSN
San Borja y por la Universidad de San Martin de Porres, incluyendo la aprobacion

de sus Comités de Etica.

Sesenta y tres pacientes, principalmente del sexo masculino (63.5%), nacidos a
término (90.5%) y mediante parto eutocico (58.7%). La mayoria con nivel de lesion
lumbar/lumbosacro (95.2%) y con ruptura del defecto (76.2%). Malformaciones
asociadas principalmente al sistema nervioso (82.5%), y musculoesquelético
(61.9%). La minoria presento déficit de folato (7.9%) y utilizé un método diagnostico
(28.6%). Cirugias realizadas postnatalmente (10.3+9.8 dias) con duracion
promedio de 142.6x45.7 minutos. Complicaciones postoperatorias frecuentes
(84.1%) por causas infecciosas (65.1%), neuroldgicas (52.4%), uroldgicas (20.6%)
y respiratorias (3.2%), solo un caso mortal (1.6%).

En conclusion, existe una alta frecuencia de complicaciones en los nifios
postoperados por mielomeningocele, principalmente complicaciones infecciosas,
neurolégicas y uroldgicas. Resulta preocupante la alta tasa de ruptura de
mielomeningocele y la falta de deteccion oportuna de esta patologia en el pais;
hallazgos que nuestras autoridades deben tener en cuenta para establecer un

manejo adecuado de esta condicion.

Palabras claves: anomalias congénitas, meningomielocele, complicaciones

postoperatorias, nifios, neurocirugia



ABSTRACT

The objective of this study was to determine the postoperative complications of
pediatric patients diagnosed with myelomeningocele at the National Institute of Child
Health (INSN) San Borja during the period 2015-2019. Observational, cross-
sectional and retrospective study. Sample that includes all patients (63). Data
collected from medical records including clinical characteristics, lesion
characteristics, associated malformations, diagnostic methods, surgical
characteristics and postoperative complications. Analysis performed using
descriptive statistics. Study authorized by the INSN San Borja and by the University
of San Martin de Porres, including the approval of their Ethics Committees.

Sixty-three patients, mainly male (63.5%), born at term (90.5%) and by normal
delivery (58.7%). The majority with level of lumbar/lumbosacral injury (95.2%) and
with rupture of the defect (76.2%). Malformations mainly associated with the
nervous system (82.5%), and musculoskeletal (61.9%). The minority presented
folate deficiency (7.9%) and used a diagnostic method (28.6%). Surgeries
performed postnatally (10.3+9.8 days) with an average duration of 142.6+45.7
minutes. Frequent postoperative complications (84.1%) due to infectious causes
(65.1%), neurological (52.4%), urological (20.6%) and respiratory (3.2%), only one
fatal case (1.6%).

In conclusion, there is a high frequency of complications in children post-operated
for myelomeningocele, mainly neurological and urological infections. The high rate
of myelomeningocele rupture and the lack of timely detection of this pathology in the
country are worrisome; It was found that our authorities must take into account to

establish an adequate management of this condition.

Keywords: congenital anomalies, meningomyelocele, postoperative

complications, children, neurosurgery.
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INTRODUCCION

Segun la Organizacién Mundial de la Salud (OMS), las anomalias congénitas
constituyen la segunda causa de muerte en menores de 5 afios afectando a 1 de
cada 33 bebés y asociandose a 3.2 millones de casos de personas con

discapacidad. (1)

Cada afio nacen a nivel mundial 500 000 nifios con defectos del tubo neural, siendo
el mielomeningocele la forma mas frecuente de disrafismo espinal, con una
incidencia de 1 a 2 por cada 1 000 nacidos vivos. (2) A nivel nacional, la prevalencia
de las malformaciones congénitas se encuentra en 1.7%, ocurriendo 8.7 casos de
defectos del tubo neural por cada 10 000 recién nacidos, de los cuales el 50%

corresponden a espina bifida. (3)

El mielomeningocele se caracteriza por presentar una hendidura en la columna
vertebral posterior que expone estructuras internas como meninges, medula
espinal y raices de nervios espinales con el liquido amnidético durante el desarrollo
intrauterino. No se ha demostrado una causa especifica, sin embargo, la falta de
acido folico y la administracion de anticonvulsivantes durante el embarazo

incrementan el riesgo. (4)

Las malformaciones asociadas mas frecuentemente son la malformacién Chiari tipo
Il (100%), hidrocefalia (80%), vejiga neurogénica (80%), colon espastico con
incompetencia de los esfinteres vesical y rectal, haciéndose incontinentes (75%).
(5) Aproximadamente 3 de 4 pacientes que se someten a reparacion de
mielomeningocele en la infancia sobreviven hasta la edad adulta temprana, el
prondstico a largo plazo depende del nivel del defecto, la gravedad de la
malformacion Chiari tipo 1l y si el paciente presentd o no hidrocefalia. (4)

Las técnicas prenatales por via endoscoOpica o fetoscépica consisten en la
reparacion de la espina bifida intra utero, evitando la histerotomia que se realiza en
la cirugia fetal abierta. (6) Por otro lado, la cirugia posnatal, tiene como objetivo
liberar la médula espinal, expuesta de sus adherencias a la piel, introducir el

contenido neural, cerrar las cubiertas meningeas, musculos y piel por encima del



defecto, esta técnica sigue siendo utilizada sobre todo en paises en vias de
desarrollo. (4) La cirugia prenatal reduce significativamente la necesidad de una
derivacion del liquido cefalorraquideo y mejora la funcion motora a los 30 meses,
sin embargo, la morbilidad materna y la mortalidad fetal son mayores que en los

tratados postnatalmente. (7)

Las complicaciones postoperatorias en pacientes diagnosticados con
mielomeningocele incluyen infeccion de la herida operatoria, infeccion del sistema
nervioso central (SNC), retraso en la cicatrizacion de la herida, fuga de liquido
cefalorraquideo (LCR), dafio neuroldgico adicional a la cola de caballo y necesidad
de derivacion ventriculo-peritoneal. Ademas, la evaluacion uroldgica es necesaria
para prevenir infecciones y para tratar tempranamente la hidronefrosis potencial u

otras causas de dafio renal que pueden limitar la esperanza de vida. (8)

Debido a la importancia de proporcionar evidencia cientifica sobre esta patologia
en nuestro medio y contribuir con la mejora del bienestar y de la calidad de vida de

los pacientes, el presente estudio planted los siguientes objetivos:

Obijetivo general

Determinar las complicaciones de los pacientes pediatricos postoperados por
mielomeningocele en el Instituto Nacional de Salud del Nifio (INSN) San Borja,
Lima, Pert, 2015-2019.

Objetivos especificos

I. ldentificar las principales complicaciones postoperatorias
(neuroldgicas, infecciosas, urolégicas, digestivas, respiratorias,
muerte) en pacientes pediatricos postoperados por mielomeningocele
en INSN San Borja, Lima, Pera, 2015 — 2019.

ii.  Describir la afectacion neurolégica y la evaluacién del neurodesarrollo
de los pacientes pediatricos postoperados por mielomeningocele del
INSN San Borja, Lima, Peru, 2015 — 2019.



iii. Describir los métodos empleados para el diagnéstico de
mielomeningocele en los pacientes pediatricos del INSN San Borja,
Lima, Perd, 2015 — 2019.

iv.  Describir los tipos de tratamiento quirargicos empleados en pacientes
pediatricos postoperados por mielomeningocele en el INSN San Borja,
Lima, Peru, 2015 — 2019.

v. Describir las caracteristicas sociodemogréaficas y clinicas de los
pacientes pediatricos postoperados por mielomeningocele en el INSN
San Borja, Lima, Pera, 2015-2019.

El presente estudio es importante porque investiga las complicaciones
postoperatorias de los pacientes con diagnéstico de mielomeningocele,
patologia que necesita de atencion especializada y del soporte familiar de
manera continua debido a la presencia de discapacidades permanentes y

morbilidades asociadas a lo largo de la vida de dichos pacientes.

De igual manera, esta investigacion resulta relevante debido a que existen
limitados estudios sobre esta patologia en nuestro pais, a pesar de formar parte
de las prioridades nacionales de investigacion y de las lineas de Investigacion
establecidas por la Facultad de Medicina de la Universidad San Martin de
Porres (USMP). Siendo asi, se requiere generar evidencia sobre las

complicaciones posquirdrgicas por mielomeningocele.



CAPITULO | MARCO TEORICO
1.1 Antecedentes de la investigacién

Antecedentes Internacionales

En el afio 2019, Sileo et al. publicaron los resultados de un estudio de cohorte
titulado “Long-term neuroimaging and neurological outcome of fetal spina bifida
aperta after postnatal surgical repair” cuyo objetivo fue determinar los resultados
fisicos y neuroldgicos a largo plazo de 67 recién nacidos con espina bifida aislada
diagnosticada prenatalmente y que se sometieron a reparacion quirdrgica
postnatal. Se reportaron complicaciones quirurgicas en el 18,3% de los casos, entre
ellos debido a fuga de liquido cefalorraquideo, infeccidén de la herida, colocacién de
derivacion ventriculo peritoneal. Ademas, el estudio inform6 que el desarrollo
ambulatorio y neurolégico luego de la cirugia postnatal fue similar a los resultados

obtenidos mediante la cirugia fetal. (9)

En el afio 2019, Sacco A et al. realizaron el estudio de revisiéon “Fetal surgery for
open spina bifida” con el objetivo de investigar los efectos clinicos, la capacidad de
prevencion y el diagndstico prenatal de la espina bifida; evaluar la justificacion y
evidencia que respaldan los beneficios y riesgos de la reparacion fetal de la espina
bifida. Los resultados de la operacion prenatal a corto plazo demostraron una
disminucién del uso de la DVP en un 40% vs un 70% en la cirugia postnatal
(p=<0.0001), incidencia de herniacion de fibras nerviosas con un 45% vs un 66%
(p=<0.001) y una movilizacion independiente de 39% vs un 21% (p=<0.01),
respectivamente; sin embargo, el porcentaje de prematuridad fue mayor en la

cirugia prenatal (26%) que en la cirugia postnatal (8%). (10)

En el afio 2018, Kabagambe S, Jensen G., Chen Y., Vanover M. y Farmer D.
realizaron una revision sistematizada titulada “Fetal Surgery for Myelomeningocele:
A Systematic Review and Meta-Analysis of Outcomes in Fetoscopic versus Open
Repair’ determinando que respecto a la mortalidad no hubo gran diferencia entre el
proceso quirdrgico intrautero (7%) y abierto (6%, p=0,65). En la incidencia de
aplicacion de derivacion ventriculo peritoneal o una ventriculostomia no hubo
diferencia significativa entre la reparacién fetoscopica (42%) y abierta (40%, p =
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0,73). La reparacion percutanea de mielomeningocele fetoscopica se asocio con
una mayor tasa de parto prematuro en comparacion con la reparacion abierta (96
vs. 81%, p = 0.04). (11)

En el afio 2018, Janire T publico la revision sistematica “Espina bifida: tratamientos
quirdrgicos actuales para su abordaje”; los resultados informaron que el tratamiento
postnatal se asocié a deterioro progresivo de la condicion fetal, determinando asi
que el retraso en el inicio de terapia implica mayor morbilidad y secuelas mas
severas, la cirugia prenatal disminuyé de manera significativa la necesidad de
utilizar una valvula ventriculo-peritoneal y la malformacién de Arnold-Chiari tipo Il
Ademas, mediante la técnica prenatal se logr6 mejorar de forma importante la
funcion neuromotora y el desarrollo cognitivo; sin embargo, existe mayor morbilidad
materna debido a la ruptura prematura de membranas, parto prematuro o la

necesidad de cesarea en embarazos posteriores. (12)

En 2018, A. Inversetti et al. realizaron una revision sisteméatica titulada
“Neurodevelopmental outcome of children with spina bifida aperta repaired
prenatally vs postnatally: systematic review and meta-analysis” con el objetivo de
comparar el resultado neurolégico de infantes con mielomeningocele tratados
prenatal y posnatalmente. El estudio demostré un deterioro similar en el desarrollo
neuroldgico entre los nifios que tuvieron reparacioén prenatal (23.8%) y postnatal
(27.8%); el riesgo de prematuridad fue mayor en el grupo de reparacion prenatal
(52,6%), por el contrario, la necesidad de colocacion de una derivacion ventriculo-
peritoneal al aflo de edad fue mayor en el grupo de nifilos operados postnatalmente
(83%) que en aquellos operados prenatalmente (41.3%). (13)

En el afio 2018, L. Masini et al. publicaron el estudio de cohorte “Prenatal diagnosis,
natural history, postnatal treatment and outcome of 222 cases of spina bifida:
experience of a tertiary center”. Del total de participantes, 157 fueron sometidos a
reparacion postnatal, quienes se dividieron en dos grupos: el grupo 1 incluyé 85
pacientes operados 15 h después del nacimiento; mientras que el grupo 2 incluia
72 pacientes operados dentro de las primeras 3 h después del nacimiento. Los
resultados determinaron que los participantes del grupo 2 presentaban

deambulacion normal o un defecto leve en el 50% de los casos y un déficit normal
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o leve de la funcion del esfinter en el 37.8% de los casos; en este grupo se demostré
un buen resultado cognitivo con un coeficiente intelectual = 70 en el 81.4% de los
nifos. (14)

En el afio 2018, Farmer L.D. y et al. publicaron un estudio tipo ensayo clinico titulado
“The Management of Myelomeningocele Study: full cohort 30-month pediatric
outcomes” reportando que los infantes tratados con cirugia prenatal tenian mas
probabilidades de tener un grado de funcion =2 niveles mejor de lo esperado de
acuerdo con el nivel anatomico del defecto en comparacion con la reparacion
posnatal (26.4% vs 11.4%). Los infantes tratados en el grupo de cirugia prenatal
tenian mas probabilidades de poder caminar de forma independiente en
comparaciéon con la reparacién posnatal (44.8% vs 23.9%). El grupo de cirugia
prenatal obtuvo mejores resultados tanto en la Escala de Desarrollo Infantil de
Bayley Segunda Edicion, indice de desarrollo psicomotor y las Escalas Motoras del

Desarrollo de Peabody. (15)

Beuriat P.A. et al. realizaron el estudio “Complete Reversibility of the Chiari Type Il
Malformation After Postnatal Repair of Myelomeningocele®; entre los 61 pacientes
incluidos en la cohorte, 77% tenian la malformacién de Arnold Chiari tipo Il al nacer
(confirmado antes de la reparacién de mielomeningocele). El extremo caudal de la
amigdala cerebelosa oscild entre C1 y C6 con un nivel promedio de C3. Los
resultados revelaron que la ubicacién anatémica de la lesion por mielomeningocele
determinaba el desarrollo de la malformacion Arnold-Chiari tipo 1l al nacer (p =
0,003). Después del cierre de mielomeningocele, solo el 459% tenian la
malformacion de Arnold Chiari tipo II. Por lo tanto, la tasa de reversibilidad fue del
40,4%. (16)

En el afio 2016, Radcliff E. y et al. publicaron el articulo “Factors associated with
the timeliness of postnatal surgical repair of spina bifida”. El tiempo medio de
reparacion para todos los participantes fue de 2.5 dias de nacidos (desviacion
estandar, 3.7 dias) y la mediana del tiempo de reparacion fue de 1.0 dia después
del nacimiento. La presencia de hidrocefalia y parto prematuro se asociaron con
una mayor probabilidad de reparacion oportuna (aPR = 1.48, IC 95% 1.02-2.14) y
(@aPR =1.19, IC 95% 1.01-1.41, respectivamente). Los que nacieron en un hospital

9



con un nivel de atencion inferior (I o Il) tenian menos posibilidades de tener una
reparacion oportuna (aPR: 0,71; IC del 95%: 0,52 a 0,98) a comparacion de los

nacidos en un hospital con atencion de nivel lll. (17)

En el 2015, E. Araujo et al. publicaron una revision sistematica titulada “Procedure-
related complications of open vs endoscopic fetal surgery for treatment of spina
bifida in an era of intrauterine myelomeningocele repair: systematic review and
meta-analysis”, este estudio reportd dehiscencia completa, dehiscencia focal y / o
cicatriz de histerotomia marcadamente delgada en 85 casos de cirugia abierta.
Hubo mayor frecuencia de oligohidramnios después de la cirugia endoscépica en
comparacién con la cirugia abierta (26,2% vs. 14,5%), menores casos de ruptura
prematura de membranas (57 vs. 122), desprendimiento prematuro de la placenta

(2 vs. 10), corioamnionitis (6 vs. 10 casos) y muertes perinatales (10 vs. 21). (18)

El aflo 2015, W. Brock J. y et al. publicaron el estudio “Bladder Function After Fetal
Surgery for Myelomeningocele. Pediatrics”. Hubo diferencias significativas entre los
grupos de cirugia prenatal y postnatal, en el resultado primario de muerte con un
52% vs. 66%, respectivamente (RR: 0,78; 95% IC: 0,57-1,07); y uso de
cateterizacion intermitente a los 30 meses de edad con un 38% vs. 51%,
respectivamente (RR: 0,74; IC del 95%: 0,48 a 1,12). No hubo diferencias
significativas entre la reparacion prenatal y postnatal en el reflujo urinario o en el

tamafo de los rifiones, presencia de hidronefrosis o la dilatacion ureteral.(19)

Antecedentes Nacionales

En el afio 2017, Ventura W. et al publicaron “Cirugia intrauterina para la correccion
de espina bifida: a propésito del primer caso exitoso reportado en el Per”, se trat
de una primigesta de 27 afos, con 22 semanas de edad gestacional, con el
diagnéstico de un feto con espina bifida abierta desde L3 a S2, obtenido a través
de ecografia de morfologia detallada y resonancia magnética fetal. Ademas, se
evidencio ventriculomegalia, malformacion de Arnold-Chiari Il y talipes secundarios.
La cirugia se realiz6 a las 25 semanas de edad gestacional, el tiempo operatorio
total fue de 2 horas y 10 minutos, siendo dada de alta al séptimo dia postoperatorio,

en condiciones estables. La paciente fue sometida a ceséarea a las 37 semanas,
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obteniéndose un recién nacido femenino vigoroso con cobertura completa del

defecto espinal. (20)

En el afio 2018, Catherine Garcia realiz6 un estudio titulado “Caracteristicas
epidemioldgicas, manifestaciones clinicas y manejo en los pacientes con espina
bifida en el Instituto Nacional de Salud del Nifio — San Borja en el periodo 2013 al
2016”. Las complicaciones postoperatorias mas frecuentes, registradas
mayormente en pacientes con cirugia correctora después de 4 a 15 dias de
realizado el diagnostico, se presentaron en 8 pacientes (15.68%), teniendo mas
frecuencia la ventriculitis (40%), seguida de sepsis y/o meningitis encefalocraneana
(35%), infeccidn del sitio operatorio (30%), fistula de liquido cefalorraquideo (10%),
dehiscencia de herida quirdrgica (10%), inestabilidad hemodinamica (10%) y mal

funcionamiento del sistema de derivacion ventriculo-peritoneal (5%). (21)
1.2 Bases tedricas

Mielomeningocele

Es un defecto del tubo neural caracterizado por una hendidura en la columna
vertebral con un defecto correspondiente en la piel ocasionando que las meninges
y la médula espinal estén expuestas. (22)

Constituye una anomalia del desarrollo causado por un fracaso del cierre del tubo
neural, lo que conduce a una malformacién de la columna vertebral y la médula
espinal y es el tipo mas comun de espina bifida. Suceso que se produciria debido
a lo que se describe en la literatura como la hipotesis de dos golpes: el primero
debido al defecto del tubo neural exponiendo las estructuras internas nerviosas y el
segundo a la neurotoxicidad del liquido amni6tico al tejido nervioso. (17)
Mayormente son malformaciones aisladas, pero también puede formar parte de
sindromes y estar asociado a trastornos cromosoOmicos o0 ser resultado de una

exposicién ambiental. (23)

Manifestaciones clinicas de mielomeningocele
En cerca del 80 % de los casos, el defecto vertebral involucra la region lumbar y
sacra; no obstante, cualquier segmento puede estar involucrado, y el defecto

tipicamente incluye toda la columna distal a la vértebra malformada méas proximal.
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Principalmente ocurren déficits neurologicos, los cuales estan presentes desde el
nacimiento, pudiendo progresar ante complicaciones como hidrocefalia o cordon
atado. A pesar de las extensas malformaciones y desorganizacion, muchos de

estos pacientes tienen inteligencia normal y funcionan bien de forma independiente.

a) Malformacion Chiari Il
Caracterizada por el desplazamiento hacia abajo de las amigdalas cerebelosas
y médula espinal, causando obstruccion del flujo de salida del liquido
cefalorraquideo (LCR) a través de la fosa posterior, por lo que desencadena
hidrocefalia en los pacientes. Las anormalidades asociadas del férnix son
probablemente responsables del dafio a la funcién cognitiva que se observan
con frecuencia en individuos con mielomeningocele. Ademas, esta anomalia
causa déficits de atencion, habilidades ejecutivas deficientes, estridor y apnea;
contribuyendo a la mayor parte del aumento de la mortalidad en pacientes con
espina bifida abierta. (24)
Multiples estudios han determinado hallazgos adicionales que pueden estar
asociados con la malformacion de Chiari Il, entre ellos tenemos:
e Trastorno de osificacion con fenestraciones del craneo fetal
e Circunvoluciones anormales de los hemisferios cerebrales
e Displasia cerebelosa
e Colpocefalia (Agrandamiento desproporcionado de cuernos
occipitales de los ventriculos laterales)
e Disgenesia 0 ausencia del cuerpo calloso
e Gran masa intermedia y un tercer ventriculo pequefio
e Malformaciones acueductales
e Pico de la placa cuadrigeminal
e Ausencia o reduccion de la tienda del cerebelo.
e Hernia ascendente del cerebelo superior hacia la fosa media.
e Desplazamiento inferior de la médula y el cuarto ventriculo hacia el
canal cervical superior.
e Alargamiento y adelgazamiento de las protuberancias inferiores y la
médula

e Torcedura de la union medula espinal en el canal cervical

12



b)

d)

e Desplazamiento inferior del vermis cerebeloso inferior y las amigdalas
a través del agujero magno hacia el canal cervical superior.
¢ Volumen notablemente reducido de la fosa posterior con un foramen
magnum agrandado.

Malformacion de Chiari IV
Algunos casos de mielomeningocele se asocian a hipoplasia cerebelosa
severa. (24)
Defectos a nivel de la médula espinal
Ocasionan déficits neurolégicos, generalmente severos, dependen del nivel
de la lesion, frecuentemente afectan el tronco, las piernas resultando en
pardlisis completa y ausencia de sensacion. Ocurre dafio en la vejiga y el
intestino en el 97 % de los pacientes, desencadenando incontinencia urinaria
y fecal. (25)
Algunos segmentos de la médula espinal pueden conservar ciertas
conexiones centrales y tener una funcion parcial, lo que resulta en el control
voluntario de los movimientos aislados o la apreciacion de la sensacion en
parte de las extremidades involucradas. Los segmentos reflejos aislados
pueden ser un problema porque a menudo causan espasticidad de la vejiga
y los musculos de las extremidades inferiores. Las conexiones aberrantes
en la médula espinal afectada pueden dar lugar a hallazgos inusuales, como
la contraccién de la extremidad contralateral cuando se provocan los reflejos
tendinosos. (25)
Defectos en el tronco encefalico:
Disfuncién debido a la malformacion de Chiari, causando dificultad para
alimentarse, paresia de las cuerdas vocales y episodios de apnea; aunque
menos frecuente, puede ocurrir estrabismo y la debilidad facial. La mayoria
de los pacientes tendrd una respuesta ventilatoria anormal, por otro lado,
pueden cursar con debilidad en las extremidades superiores e hipotonia. (26)
Hidrocefalia:
La mayoria de los recién nacidos con espina bifida tienen ventriculos
agrandados a causa de la malformacion de Chiari Il; el requerimiento de
derivacién ventriculo-peritoneal es menor entre los lactantes con lesiones
sacras, en comparacion con aquellos con un mayor nivel de afectacion

vertebral. (27) Las complicaciones por revision de fallas en la derivacion
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ventriculo-peritoneal en pacientes hospitalizados, constituyen la principal
causa de mortalidad. (28)
a) Afectacion motora
Suele presentarse como una paresia o paraplejia en el neonato en un 50-
90% de los casos, con grados variables de paralisis de acuerdo con el nivel
de la lesion (29)
Dependiendo el nivel neurologico de la lesién segun el estudio Carrera E. et
al. se considera como factor de independencia para caminar y la posible
necesidad de dispositivos que ayuden a la deambulacion. Lesiones en L1 o
por encima determinara un mayor grado de dependencia del paciente para
su movilizacion. (5)
b) Incontinencia vesical e intestinal:
La mayoria de los pacientes con espina bifida experimentan una disfuncién
neurogénica del esfinter que da como resultado un control deteriorado de la
vejiga y el intestino, que cominmente se maneja con una combinacion de
regimenes de aseo, implementacién de catéter intermitente y medicamentos
como laxantes, enemas y anticolinérgicos. (30)
Las primeras caracteristicas que pueden resaltar en el paciente con deterior
del sistema urinario en el neonato con espina bifida es la disinergia del
esfinter anal y el musculo detrusor de la vejiga, que se traduce en una
contraccion paraddjica o una relajacion incompleta de este complicando en
el futuro en infecciones del tracto
Estos pacientes pueden cursar también con complicaciones secundarias a las
anomalias neurolégicas, por lo general desarrollados a largo plazo incluyendo
problemas de aprendizaje, hidromielia, convulsiones, vejiga neurogénica,
disfuncion intestinal, escoliosis, luxacion, contracturas de cadera y anormalidades

rotacionales de las extremidades inferiores y Ulceras por presién. (31)

Causas del mielomeningocele

Dentro de las causas de esta afectacion se ha determinado principalmente la falta
de acido folico (32), la administracion de valproato u otros farmacos antagonistas
del acido folico como carbamazepina, fenobarbital, fenitoina, primidona,

sulfasalazina, triamtereno y trimetoprima, los cuales aumenta el riesgo. (33)

14


https://www.uptodate.com/contents/folic-acid-pediatric-drug-information?search=espina+bifida&topicRef=6170&source=see_link

Secuelas de mielomeningocele

La médula espinal expuesta sufre un trauma intrauterino, los bebés presentan
generalmente paralisis parcial o completa en las partes del cuerpo por debajo del
problema de la columna vertebral de por vida, deformaciones musculoesqueléticas,
incontinencia vesical e intestinal, discapacidades cognitivas, discapacidades del
aprendizaje e intelectuales, falla de la derivacion ventriculo peritoneal pueden

desarrollar hidrocefalia y consecuentemente infecciones o la muerte.

La hidrocefalia en el neonato con mielomeningocele puede ser de causa congénita
0 posquirargicas, siendo la ultima la mas frecuentes. Ocurre por la pérdida de
liquido cefalorraquideo ante la ruptura de la Unica membrana que cubre el defecto
por mielomeningocele y provoca un desequilibrio en la presion intracraneal seguido
por la herniacién cerebral posterior (0 malformacion de Arnold — Chiari tipo 1) si
contintan la perdida de liquido los ventriculos empiezan a dilatarse y conlleva a un
agravamiento de la hidrocefalia. (11) La hidrocefalia se encuentra asociada a la
malformacion de Arnold Chiari tipo Il, segun estudios se presenta en un 87.9% de
los casos. (17) ElI mielomeningocele es una enfermedad devastadora para
pacientes y familias, no solo fisica y psicolégicamente, sino también financiera. (15)
(31) (34)

Métodos diagnésticos de mielomeningocele

El diagndstico precoz de los embarazos afectados permite a las parejas la opcién
de prepararse para el nacimiento de un nifio afectado. (35)

A todas las mujeres embarazadas se les debe ofrecer la deteccidn de espina bifida
abierta, puesto que el cribado basado en factores de riesgo no funciona
adecuadamente debido a que entre el 90 y 95 % de los casos ocurren en
embarazos sin factores de riesgo. (35)

Las pruebas de deteccion, que también sirven para el diagnéstico de otros defectos
del tubo neural, consisten en el examen con ultrasonido y la medicion de la
alfafetoproteina sérica materna, se sugiere iniciar la deteccion con el primer
examen siempre gque esté disponible una ecografia de anatomia fetal del segundo
trimestre de alta calidad, si el resultado es positivo, se puede agregar estudio
anatomico completo, pruebas genéticas e imagenes de resonancia magnética fetal

si los hallazgos del ultrasonido son inciertos. Sin embargo, si no se obtienen
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imagenes optimas de la columna vertebral fetal o la anatomia intracraneal, se debe
realizar la medicion de la alfafetoproteina sérica materna para mejorar la deteccion

de este defecto del tubo neural. (36)

a) Examen de ultrasonido

El diagndstico ecografico durante el segundo trimestre del embarazo tiene alta
sensibilidad (98%) y especificidad (100%), diagndstica en poblaciones de alto
riesgo, siendo necesario determinar el sitio y la extensiéon de la lesion espinal
puesto que se correlacionan con el resultado neuroldgico. (37)

La espina bifida abierta aparece como un ensanchamiento de los centros de
osificacion en el plano coronal y como una divergencia de los centros de
osificacion en el plano transversal (vértebras en forma de U). Ademas, se puede
visualizar un saco quistico en el feto con mielomeningocele. (37)

La espina bifida abierta se puede detectar antes de las 12 semanas de
gestacion al observar las irregularidades de la columna ésea o un abultamiento
dentro del contorno posterior de la espalda fetal, también al encontrar
anormalidades de la mitad posterior del cerebro fetal, incluida la ausencia de
visualizacion de la translucidez intracraneal (IT), de la cisterna magna,
desplazamiento posterior del tronco encefélico hacia el hueso occipital y
diametro biparietal mas pequefio de lo esperado. Ademas, estudios
retrospectivos han informado que una translucidez intracraneal normal tiene una
alta especificidad (99%) para descartar la espina bifida abierta. (38)

En el segundo trimestre, los hallazgos ecogréficos de la cabeza fetal con el
signo de limdn, signo de platano e hidrocefalia facilitan la deteccion de esta
patologia. La presencia de hallazgos craneales indirectos tales como fosa
posterior pequefia, agujero magnum agrandado, hernia hacia abajo de las
amigdalas cerebelosas y el vermis, sumado a un defecto espinal hace referencia
a la malformacion de Arnold-Chiari tipo 1l. La malformacion de Arnold-Chiari tipo
Il esta presente en casi todos los casos de mielomeningocele toracolumbar,
lumbar y lumbosacro. (39)

La hidrocefalia probablemente es el resultado de una malformacién del cerebro
posterior que bloquea el flujo de liquido cefalorraquideo a través del cuarto
ventriculo o la fosa posterior, 0 de estenosis acueductal, que esta presente en
40 a 75 % de los casos. (39)
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b) Alfafetoproteina sérica materna

Su concentraciéon es mucho mas baja que la alfafetoproteina del liquido
amnio6tico o del plasma fetal. Se eleva al comienzo del embarazo, alcanza un
pico entre las 28 y 32 semanas de gestacion, y luego cae. El aumento de la
permeabilidad fetoplacentaria y el avance de la gestacion pueden explicar este
incremento que ocurre cuando las concentraciones de liquido amnidtico y suero
fetal estan disminuyendo. (40)

El examen se realiza idealmente a las 16 a 18 semanas de gestacion, pero
puede realizarse tan pronto como 15 semanas o tan tarde como 20 semanas.
Se debe tener en cuenta que no se recomienda la deteccion de suero en el
primer trimestre debido a la baja sensibilidad. (41)

Los resultados se expresan como multiplos de la mediana (MoM) para cada
semana gestacional porgue estos valores son faciles de derivar, estables y
permiten la variacion entre laboratorios. Un valor 22.0 o 2.5 MoM se considera
un resultado anormal, dependiendo de la preferencia del laboratorio para
equilibrar la deteccion y las tasas de falsos positivos en su poblacion. (40)
Muchos factores influyen en la interpretacion correcta de los resultados de la
alfafetoproteina sérica materna, ademas de las anomalias del tubo neural
incluyendo la edad gestacional, peso materno, diabetes mellitus, gestacion
multiple, raza y viabilidad fetal.

La concentracion de alfafetoproteina del liquido amniético (AFAFP) es mas alta
al principio del embarazo, alcanza un maximo entre las 12 y 14 semanas de
gestacion, luego disminuye hasta que se vuelve indetectable a término, por lo
que podrian medirse para ayudar en el diagnostico de defectos del tubo neural,
mientras que no existe un papel clinico para la medicion de alfafetoproteina en
plasma fetal. (41)

Un examen diagnodstico oportuno permite la deteccion de anomalias fetales
distintas a los defectos del tubo neural, y el examen de suero materno contribuye
a detectar fetos con nefrosis congénita, defectos de la pared abdominal y
tumores asociados con niveles elevados de alfafetoproteina. (42) Sin embargo,
el realizar estas pruebas puede ocasionar ansiedad asociada con los resultados
positivos y las complicaciones asociadas con las intervenciones posteriores a la

deteccién, como los procedimientos invasivos. (43)
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c) Evaluacién fetal adicional

Deteccion de anomalias asociadas

Puede ocurrir en el 20% de los casos, se detecta mediante estudio
anatémico fetal completo, pudiéndose encontrar hendiduras orales y
las malformaciones en los sistemas musculoesquelético, renal y
cardiovascular. (44)

Microarrays cromosOmicos

Permite identificar anormalidades estructurales por su rendimiento
adicional en el analisis de las variaciones del niumero de copias
subcromosdémicas patogénicas. (45)

Secuenciacion de genes

Propuesto debido a que la presencia de una anomalia estructural
confiere un riesgo del 6 al 10 % de una variante patogénica en la
secuencia génica del feto. La interpretacion de los resultados requiere
colaboracion entre el proveedor de imagenes, el laboratorio y el
genetista. (46)

Resonancia magnética fetal

Para confirmar los hallazgos inciertos del ultrasonido, definir mejor el
nivel de defecto del tubo neural y excluir y/o detectar anormalidades del

sistema nervioso central que pudiesen afectar el embarazo. (47)

Tratamiento quirdrgico del mielomeningocele

a) Cirugia postnatal

El tratamiento quirdrgico postnatal de mielomeningocele incluye los siguientes

procedimientos:

Reparacion del cierre en las primeras 48 horas de vida, con el objetivo
de disminuir el riesgo de infeccion.

Restauracion de la correcta circulacion de LCR, mediante la colocacién
de una valvula de derivacion ventricular con la que se pueda resolver la
hidrocefalia (90% de los casos) y sus continuos recambios.

Correccién de las deformidades de la columna vertebral y de las

extremidades inferiores.
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Sin embargo, existen evidencias de que la condicion fetal se deteriora
progresivamente y de que el retraso en la puesta en marcha de terapia implica
mayor morbilidad y secuelas mas severas. Por ello, se consider6 a la terapia
fetal como primera opciébn al generar menores tasas de mortalidad vy

complicaciones postoperatorias y secuelares. (13)

b) Cirugia prenatal y sus variantes

El tratamiento de pacientes con mielomeningocele ha mejorado drasticamente
con el avance de los diagndsticos y técnicas quirdrgicas prenatales con la
esperanza de prevenir el trauma en la médula espinal dentro del utero. (14) La
reparacion prenatal se considera el estandar de atencion con el que se
comparan todas las opciones de manejo novedosas segun investigaciones
previas (48). Existen dos manejos quirdrgicos prenatales para el

mielomeningocele:

i. Cirugia Prenatal Abierta:

La cirugia inicia aplicando anestesia mixta (general y peridural), teniendo
como objetivo el mantener buen tono de la musculatura uterina, una correcta
perfusion a la placenta y al mismo tiempo una algesia adecuada. Previa
ecografia para ubicar la placenta se realiza la incision Pfannenstiel ampliada
con diseccion de los planos hasta exponer el uUtero. Se realizard la
histerotomia paralela a la ubicacién de la placenta con ayuda de las
imagenes proporcionadas por la ecografia.

De acuerdo al tipo y extension de la lesion fetal se establece la longitud de
la apertura a realizar. Se colocan dos puntos de anclaje de membranas y se
procede a la apertura hemostatica puntual del Utero con electrobisturi
convencional. Durante la histerotomia se tiene especial cuidado de mantener
la membrana unida a la pared uterina. Utilizando un asa bipolar con corte
incorporado que facilita la hemostasia y sella la union de la membrana a la
pared uterina. El especialista en medicina fetal localiza la espalda del feto e
inyecta la anestesia (compuesto por vecuronio, fentanilo y atropina) en uno
de los gluteos con posterior control de la frecuencia cardiaca. Se expone a
continuacion la disrafia fetal a través de la histerotomia para comenzar el

cierre de la misma. Se realiza posteriormente el cierre de la lesiéon por el
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neurocirujano, separando la placoda de la aracnoides y el cierre de
duramadre. En algunos casos, cuando no es posible cerrar la duramadre, se
coloca parche de duramadre sintético no suturable. A continuacion, se
realiza cierre de la piel fetal. Una vez terminada la cirugia del defecto, se
constata vitalidad fetal y se procede a amnioinfusion eco guiada para
completar el volumen de liquido amnidtico que se desea (habitualmente
bolsillo maximo vertical de 6 cm) con solucion fisiolégica tibia y antibiético.
Se realiza por ultimo histerorrafia en tres planos y cierre de pared abdominal
materna prestando especial atencion a la hemostasia. (49)
Los beneficios que se rescatan de la cirugia prenatal son los siguientes:

v' Desarrollo neurolégico normal

v' Capacidad de autocuidado

v' Mayor independencia para movilizarse

v" Disminucion de la herniacion de fibras nerviosas

v" Menor incidencia de uso de derivacion ventriculo peritoneal

v" Menor afectacién de las funciones motoras y cognitivas
Las desventajas en la reparaciéon prenatal son:

v' Mayor incidencia de parto prematuro

v Incremento de la mortalidad materna y fetal

v' Ruptura de las paredes uterinas postcirugia o dehiscencia de la

saturacion.
v' Desprendimiento placentario

v Cesarea obligatoria

Cirugia Prenatal Fetoscoépica:

Durante este procedimiento, se expone al Utero y se colocan dos vias
endoscopicas con previa fijacion de membranas por saturacién con técnica
Seldinger. Para el cierre del defecto se emplea insuflacion con CO2 que
permite una mejor visualizacion con el endoscopio para la disecacion de la
placoda y posterior sutura de la abertura; como se presentan pequefas
perdidas de liquido cefalorraquideo estas deben ser corregidas
inmediatamente al aplicar parches no sintéticos como AlloDerm (matriz de
tejido regenerativo), gelatina o esponjas hibridas de colageno en el area del

defecto. (50) Este procedimiento continua en evolucion y busqueda de
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mejoras que permitan disminuir el nimero de complicacion posquirdrgicas
tanto para la madre como para el feto. (3)
Los beneficios que se rescatan de la cirugia prenatal fetoscopica son los
siguientes:
v" Menor exposicion del feto al medio externo.
v" Disminucién de las complicaciones infecciosas por la intervencion
quirdrgica.
v" El empleo de ecégrafo durante todo el proceso vigilando el estado y
movimientos fetales.
Las desventajas son:
v Peligro de fistulas de liquido cefalorraquideo.
v Riesgo de ruptura prematura de membranas.

v' Parto prematuro.

Terapia farmacoldgica y bioldgica para el mielomeningocele

a)

b)

Terapia farmacoldgica

La terapia farmacoldgica en el paciente con mielomeningocele tiene como
objetivo el disminuir la tasa de mortalidad por infeccion y se administra dentro
de las primeras 48 horas de vida, comparando su beneficio de uso como si
se realizara la reparacion quirdrgica dentro de las 24 horas de nacido. Segun
el INSN de San Borja la cobertura antibiética previa a la cirugia debe de ser
de amplio espectro involucrando: Cefotaxima 75-100mg/kg/dia y Ampicilina
75-100mg/kg/dia endovenoso o segun lo indique la evaluacion hecha por
neonatologia o infectologia. (13)

Terapia biolégica

Aln se encuentra en experimentacion con modelos animales.

Se ha utilizado el andamiaje que implica el uso de células obtenidas del
liguido cefalorraquideo y colocadas en la lesion durante la 15-18 semana de
gestacion. Estas células reaccionarian a los nutrientes tanto del medio
endégeno como afiadidos externamente proporcionando un medio ideal
para la proliferacion y adhesion. El termino andamiaje se atribuye a las
células de origen autdogeno que también pueden ser de material sintético

como el poliglicdlito o de origen natural como el colageno o acido hialuronico.
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Ademas se ha experimentado el uso de piel autdloga por iPSCs, del inglés
“Induced pluripotent stem cell’, es decir el empleo de células madre
pluripotenciales autélogas reprogramadas; sin embargo, se debe tener en
cuenta la secuencia genética adulta que tiene programada antes de

emplearlas debido al riesgo de formacion de teratomas.(13)

Complicaciones postoperatorias

En el metaanalisis hecho por Kabagambe y col. se explican las principales
diferencias entre los resultados y complicaciones postoperatorios de la
reparacion prenatal abierta y fetoscopica percutanea. Se reportd que la
mortalidad posnatal presentaba incidencias similares en ambos
procedimientos (fetoscopica percutdnea 7% y prenatal abierta 6%, p = 0,65).
El empleo de una ventriculostomia o una derivacion ventriculo peritoneal
después de los 12 meses de nacido no evidencio diferencias significativas
entre la cirugia fetoscopica (42%) y la cirugia prenatal abierta (40%, p = 0,73).
Sin embargo, se observo que la dehiscencia o debilidad en el area de
reparacion por mielomeningocele (30 vs. 7%, respectivamente; p < 0.01), la
perdida de liquido cefalorraquideo (79 vs. 36%, p = 0.04) y el parto prematuro
(96 vs. 81%, respectivamente; p = 0.04) se encuentra mayormente en la
reparacion fetoscépica percutdnea que en la reparacion prenatal abierta;
mientras que la dehiscencia de las paredes uterinas se presenta mas en las
reparaciones por cirugia prenatal abierta que en la reparacion fetoscopica

percutanea (11 vs. 0%, respectivamente; p < 0.01). (11)

En el estudio tipo ensayo clinico de Farmer y col., se encontré similares
resultados para la mortalidad (4 muertes vs. 3 muertes, p=0.72) entre la
reparacion prenatal y postnatal. Ademas, se encontré relacion entre los
siguientes factores: una reparacion prenatal durante la edad gestacional
menor de 26 semanas y una lesion por mielomeningocele mas elevada, con
un mal prondéstico ademas de presentar mayor incidencia de parto prematuro
(entre la semana 24 y 37 de gestacion. También hubo un incremento de la
prematuridad en los casos de reparacion prenatal en comparacion con los de
reparacion postnatal (68% vs 98%, respectivamente; p<0.001) que juega a

favor del aumento del riego de mortalidad materna. (15) En el estudio tipo
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prospectivo de 21 casos de Etchegaray et al. se reportdé una sobrevida del
95% de los casos, un solo caso necesito el cierre de la lesion por
mielomeningocele postnatalmente y un 20% necesité de derivacion ventriculo
peritoneal a las 10 semanas de nacido. En lo que concierne al riesgo en la
madre, hubo un 52% de los casos con ruptura de membranas (11/21 casos) y
un solo caso se corioamnionitis; no se reportd desprendimiento placentario

prematuro o rotura de la lesion uterina por la cirugia. (51)

En otro estudio retrospectivo entre los afios 2011 y 2013 realizado por Soni et
al. se demostré6 que la separacion de la membrana corioamniética en
pacientes con mielomeningocele sometidos a cirugia prenatal a comparacion
de aquellos sometidos a cirugia postnatal se asocidé significativamente a
mayor ruptura prematura de membranas (59.1% vs 21.2%, respectivamente;
p = 0.008) y a una edad gestacional mas precoz al momento del parto (32.1 +
4.2 vs 34.4 + 3.5 semanas, respectivamente; p = 0.01). Ademas, se observo
qgue los pacientes con ruptura prematura de membranas tuvieron una edad
gestacional mas precoz que los pacientes sin ruptura prematura de
membranas (31,6 + 3,4 frente a 34,9 £+ 3,5 semanas, p = 0,0001). Por ello, la
realizacion de la cirugia antes de las 24 semanas presentaba un riesgo
significativamente mayor de separacion corioamniotica, lo cual reduce aun
mas la ventana terapéutica prenatal. (52)En el estudio de Tulipan N. et al. se
demostraron los beneficios de la cirugia prenatal; observandose que solo el
20% de los pacientes con un diametro ventricular <10 mm en la evaluacion
requirid colocacion de derivacion ventriculoperitoneal después de la cirugia
prenatal frente al 79% de aquellos sometidos a cirugia postnatal (p=0.01);
cuando el tamafio del ventriculo era > 15 mm en la evaluacién, el 79% de los
pacientes requirieron colocacion de derivacion después de la cirugia prenatal
en comparacion con un 87% después de la cirugia postnatal
(p=0.01).Ademas, la edad en que se realiza la cirugia prenatal determinaba la
necesidad del uso de una derivacién ventriculo peritoneal postnatal; por ello
solo un 31,4% de los pacientes que se operaron a con < 23 semanas
necesitaban una derivacion ventriculo peritoneal frente al 86.1% de los
operados postnatalmente; mientras que el 60% de los pacientes que se

operaban con = 24 semanas requerian una derivacion ventriculo peritoneal en
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comparacion con el 81.6% de los operados postnatalmente. Demostrandose
de esa manera que el tamafio ventricular se asociaba con la necesidad de
usar una derivacion ventriculo peritoneal con un OR 1.57 (IC 95% 1.26-1.97,
p<0.0001). (53)

Grado de afectacion neurologicas antes del diagndstico de
mielomeningocele

La espina bifida abierta se caracteriza por la presencia de alteraciones que
tienen origen en la afectacion de las estructuras nerviosas. El grado de
afectacion neurolégica depende de los elementos comprometidos en el saco
meningeo. En el mielomeningocele frecuentemente el compromiso es a nivel
digestivo, locomotor y urinario presentando alteraciones funcionales de estos
sistemas. (54)

La deteccion en el recién nacido requiere de una evaluacion completa que
comprenda la observacion de la actividad espontanea, grado de debilidad
muscular y/o paralisis, respuesta a los diferentes estimulos, reflejos
tendinosos profundos y anocutaneo, nivel del déficit neurolégico, anomalias
asociadas de la médula espinal, signos de hidrocefalia y efectuar pruebas
para detectar compresion del tronco cerebral (de la malformacién de Arnold
Chiari 11). (55) Como ayuda a la evaluacion, se puede emplear la escala
Bayley Ill, que evalla el funcionamiento del neurodesarrollo de los bebés y
los nifios entre 1 mes y 42 meses de edad, consta de 5 parametros: cognitivo,
lenguaje (comunicacion receptiva y expresiva), motriz (motricidad fina y
gruesa), socio-emocional y conducta adaptativa, siendo Gtil para planificar un
programa de intervencion que tenga en cuenta las necesidades globales y
especificas de cada nifio, asi mismo para valorar la evolucion de los nifios

gue reciben algun tipo de atencion terapéutica. (56)
1.3 Definiciéon de términos

e Malformaciones congénitas
Defectos que se detectan al nacimiento, trastornos congénitos o malformaciones
gue afectan el desarrollo morfoldgico, estructural o funcional de un érgano.

e Mielomeningocele:
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Patologia congénita multifactorial que se caracteriza por déficit en el cierre del
tubo neural durante el desarrollo gestacional, exponiendo estructuras como las
meninges, medula espinal y nervios raquideos a la toxicidad del liquido amniético
conllevando a un grave deterioro neurolégico para el feto.

Cirugia prenatal:

Técnica quirdrgica para la reparacion de mielomeningocele que se realiza
durante la semana 24 a 26 de gestacion mediante una histerotomia y apertura
del saco amniotico estableciendo contacto directo con el feto y reparando el
defecto neural.

Cirugia postnatal:

Técnica quirargica empleada para el tratamiento de mielomeningocele que se
efectla 24 a 48 horas después del parto con el objetivo de cerrar el defecto del
tubo neural.

Complicaciones postoperatorias:

Aquellas complicaciones ocurridas luego del acto quirargico, que pueden ser
provocadas por una enfermedad primaria, la propia operacion o factores no
relacionados, y que pueden ser neurolégicas, infecciosas, uroldgicas, digestivas
y respiratorias, incluyendo la mortalidad.

Métodos diagnésticos de mielomeningocele

Procedimientos diagnosticos que se le realizan a la madre con sospecha de
mielomeningocele, en los que se incluye: ultrasonido fetal, amniocentesis,
estudio de la alfafetoproteina materna y resonancia magnética del feto.
Afectacion neurolégica del mielomeningocele

Afeccidon en el neurodesarrollo que se determina mediante la anamnesis y el
examen neurolégico, pudiendo identificarse distintos grados de discapacidad y
la necesidad de ayuda sociosanitaria. La deteccion temprana requiere de una

vigilancia estrecha a través de los controles peridédicos en consultorio.

Caracteristicas sociodemogréficas:

Conjunto de caracteres bioldgicos, sociales, econdmicos y culturales de una
poblacion, incluye edad, grado de instruccion, lugar de procedencia, ocupacion,
y tipo de seguro.
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CAPITULO Il HIPOTESIS Y VARIABLES

2.1 Hipdtesis

El presente estudio no tiene hipoétesis debido a que es un estudio descriptivo.

2.2 Variables

Variable Dimension Indicador
Edad gestacional Semanas
Sexo Fenotipo

Caracteristicas | Tipo de parto Presencia o ausencia de distocia

clinicas Peso al nacer Gramos

Antecedente de riesgo Presencia de antecedente de
riesgo

Caracteristica
de la lesion

Nivel de la lesién

Nivel anatdmico de afectacion

Ruptura de
mielomeningocele

Presencia o ausencia de ruptura

Malformaciones

Malformaciones

Presencia de malformaciones

diagnosticos

asociadas congénitas asociadas
Resonancia magnética Presencia de hallazgos
sugestivos y/o diagnosticos
Ultrasonido fetal Presencia de hallazgos
Métodos sugestivos y/o diagnosticos

Alfafetoproteina materna

Presencia de hallazgos
sugestivos y/o diagndsticos

Amniocentesis

Presencia de hallazgos
sugestivos y/o diagndsticos

Caracteristicas
dela
intervencion
quirdrgica

Tiempo prequirdrgico

Dias

Indicacién de cirugia

Cirugia programada o de

emergencia
Duracion de cirugia Minutos
Estancia hospitalaria Dias

Complicaciones
postoperatorias

Complicaciones
postoperatorias por
mielomeningocele

Presencia de complicaciones
postoperatorias por
mielomeningocele
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CAPITULO Il METODOLOGIA DE LA INVESTIGACION

3.1 Disefio metodoldgico

Se realiz6 un estudio observacional, transversal y retrospectivo en el Instituto
Nacional de Salud del Nifio (INSN) San Borja (Lima, Peru), es un establecimiento
de salud pediatrico quirargico especializado de alta complejidad (Nivel 111-2),
administrado por el Ministerio de Salud (MINSA) y de referencia para la atencion
del paciente pediatrico a nivel nacional. EI INSN San Borja atiende 11 458 pacientes
anualmente a través de los servicios de emergencia, hospitalizacion y consulta
externa. Asimismo, proporciona servicios en las areas de cirugia neonatal compleja,
cardiologia y cirugia cardiovascular, neurocirugia, atencion integral al paciente
guemado, trasplante de médula dsea, pediatria y especialidades pediatricas,
especialidades quirargicas y trasplante de 6rganos sdlidos. Ademas, es una
institucién dedicada a la investigacion y docencia.

Inicialmente el area de estadistica del INSN San Borja nos proporcion6 una lista
con 279 pacientes, de los cuales 31 tenian historias clinicas incompletas, 81
estaban mal clasificados, 77 habian sido intervenidos quirdrgicamente en otro
establecimiento de salud y 27 fueron operados en otro periodo; por lo tanto, se

evaluaron a los 63 pacientes restantes.
3.2 Técnicas de recoleccién de datos

La recoleccion de datos se realizo a través de la revision de historias clinicas de los
pacientes utilizando una ficha de recoleccion de datos elaborada por los
investigadores. Esta ficha incluyé i) caracteristicas clinicas (edad gestacional, sexo,
tipo de parto, peso al nacer, antecedente de riesgo); ii) caracteristicas de la lesion
(nivel, ruptura); iii) malformaciones asociadas (sistemas nervioso,
musculoesquelético, cardiovascular, genitourinario y gastrointestinal); iv) métodos
diagnosticos (ultrasonido fetal, resonancia magnética, alfafetoproteina materna,
amniocentesis); v) caracteristicas de la cirugia (tiempo prequirtrgico, indicacion,
duracibn y estancia hospitalaria); y vi) complicaciones postoperatorias

(neuroldgicos, infecciosos, respiratorios, urolégicos, digestivos, muerte).
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3.3 Técnicas estadisticas para el procesamiento de la informacion

Después de extraer la informacion de las historias clinicas, se registraron los datos
en el programa Excel 2016, luego se llevé a cabo la limpieza de la informacion y
posteriormente los datos se importaron al software SPSS Version 24.0 para su
procesamiento y analisis. Se utilizé estadistica descriptiva, realizandose el analisis
univariado de las variables cualitativas (frecuencias absolutas y relativas) y
cuantitativas (medidas de tendencia central, y dispersion).

3.4 Disefio muestral

La muestra incluy6 a toda la poblacién de estudio durante el periodo mencionado
gue corresponde a 63 pacientes. No se realizd ningun calculo del tamafio muestral

debido a la baja incidencia de la enfermedad en nuestro pais.

Criterios de inclusion
i. Pacientes pediatricos postoperados por mielomeningocele durante el periodo
2015 al 2019 en el INSN San Borja.
ii. Pacientes menores de 18 afios.

iii. Pacientes de ambos sexos.

Criterios de exclusion
i. Pacientes pediatricos postoperados por mielomeningocele en otros centros
hospitalarios que presenten complicaciones y acudan al INSN San Borja
durante el periodo 2015 al 2019.
ii. Pacientes pediatricos postoperados por mielomeningocele durante el periodo
2015 al 2019 en el INSN San Borja, cuyas historias clinicas no se encuentren

disponibles por diversos motivos, como problemas médico-legales u otros.
3.5 Aspectos éticos

El presente estudio fue revisado y aprobado por el Comité Institucional de Etica en
Investigacion de la Facultad de Medicina Humana de la Universidad de San Martin
de Porres. Asimismo, cuenta con la aprobacion de la Direccion General y del

Comité de Etica del INSN San Borja. Ademas, los datos fueron recolectados en
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fichas codificadas, a fin de garantizar la confidencialidad de la informacion
recolectada de cada uno de los participantes. Por lo tanto, la presente investigacion

cumple y respeta los principios bioéticos.
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CAPITULO IV RESULTADOS

En el estudio se incluyeron 63 pacientes, predominé el sexo masculino (63.5%),
existiendo una relacion 2:1 frente a las nifias. Los nifios nacieron con una edad
gestacional media de 38.2 £ 1.7 semanas y peso promedio de 3 087.3 + 513.6
gramos. En su mayoria nacieron de parto eutdcico (58.7%) y a término (90.5%). En
las madres de 5 pacientes (7.9%) existid déficit de folato durante la gestacion, sin
embargo, no se reportd uso de antagonistas de folato o antiinflamatorios ni
exposicion a radiacion durante la gestacién de ningun paciente (Tabla 1).

Tabla 1. Caracteristicas clinicas de pacientes pediatricos postoperados por
mielomeningocele en el Instituto Nacional del Nifio de San Borja

Caracteristicas clinicas n (%)

Edad gestacional (semanas)

Promedio + DE 38.2+x1.7

A término 57 (90.5)

Pretérmino 6 (9.5)
Sexo

Femenino 23 (36.5)

Masculino 40 (63.5)
Tipo de parto

Eutocico 37 (58.7)

Distécico 26 (41.3)
Peso al nacer (gramos)

Promedio + DE 3087.3 +513.6

Bajo peso al nacer 9(14.3)

Adecuado 53 (84.1)

Macrosomico 1(1.6)
Antecedente de riesgo

Madres jévenes o afiosas 21 (33.3)

Déficit de folato 5(7.9)

Madre con mielomeningocele 1(1.6)

DE: Desviacion estandar.

El nivel de lesibn mas frecuente fue lumbar/lumbosacro (95.2%), seguido de
dorsolumbar (3.2%) y solo un paciente tuvo el defecto ubicado a nivel sacrocoxigeo
(1.6%). No se reportaron pacientes con mielomeningocele a nivel cervical. Del total
de pacientes, solo 15 (23.8%) acudieron a la instituciébn sin ruptura de

mielomeningocele (Tabla 2).
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Tabla 2. Caracteristicas de la lesion en pacientes pediatricos postoperados por
mielomeningocele en el Instituto Nacional del Nifilo de San Borja

Caracteristicas de la lesion n (%)

Nivel de la lesidn

Lumbar/Lumbosacro 60 (95.2)

Sacrocoxigeo 2 (3.2

Dorsolumbar 1(1.6)
Ruptura de mielomeningocele 48 (76.2)

La mayoria de pacientes presentd malformaciones asociadas (98.4%), estas
afectaron principalmente al sistema nervioso (82.5%), seguido del sistema
musculoesquelético  (61.9%), sistema cardiovascular (38.1%), aparato
genitourinario (36.5%) y gastrointestinal (11.1%) (Tabla 3).

Tabla 3. Malformaciones asociadas al mielomeningocele en pacientes del Instituto
Nacional del Nifio de San Borja

Malformaciones asociadas n (%)
Sistema nervioso 52 (82.5)
Malformacion Chiari Il 40 (63.5)
Hidrocefalia 26 (41.3)
Hipoacusia neurosensorial 15 (23.8)
Déficit visual 10 (15.9)
Hemorragia intraventricular 4 (6.3)
Disgenesia del cuerpo calloso 3(4.8)
Musculoesquelético 39 (61.9)
Paresia/paraparesia 38 (60.3)
Pie equino varo 22 (34.9)
Displasia de cadera 9(14.3)
Cardiovascular 24 (38.1)
Foramen oval permeable 12 (19.0)
Comunicacion interauricular 8 (12.7)
Persistencia del conducto arterioso 5(7.9)
Comunicacion interventricular 5(7.9)
Tetralogia de Fallot 1(1.6)
Genitourinario 23 (36.5)
Vejiga neurogénica 14 (22.2)
Ectasia renal 4 (6.3)
Hidrocele 3(4.8)
Doble sistema renal 2(3.2)
Criptorquidia 2(3.2)
Rifibn en herradura 1(1.6)
Megauréter congénito 1(1.6)
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Gastrointestinal 7 (11.1)

Incontinencia fecal 4 (6.3)
Malformacion anorectal 1(1.6)
Fisura anal 1(1.6)
Hernia inguinal 1(1.6)

Se utilizo la resonancia magnética en 11 pacientes (17.5%) y la ultrasonografia fetal
en 7 pacientes (11.1%) para el diagnostico prenatal de mielomeningocele. No se

reporto el uso de alfafetoproteina ni de amniocentesis (Tabla 4).

Tabla 4. Métodos diagnésticos de pacientes pediatricos postoperados por
mielomeningocele en el Instituto Nacional del Nifio de San Borja

Métodos diagndésticos n (%)
Resonancia magnética 11 (17.5)
Ultrasonido fetal 7(11.1)
Ninguno 45 (71.4)

La cirugia se realiz6 en promedio 10.3 + 9.8 dias posteriores al nacimiento;
generalmente los pacientes fueron operados después de una semana de nacer
(46.0%). Todos los pacientes fueron sometidos a cirugia postnatal y la mayoria de
las intervenciones quirdrgicas fueron programadas (69.8%). El promedio de la
duracion de la cirugia fue 142.6 + 45.7 minutos y gran parte de los pacientes

necesitd una estancia hospitalaria prolongada (96.8%) (Tabla 5).

Tabla 5. Caracteristicas de las intervenciones quirdrgicas de los pacientes
pediatricos postoperados por mielomeningocele en el Instituto Nacional del Nifio de
San Borja

Caracteristicas de las intervenciones

D, n (%)
quirdrgicas
Tiempo prequirargico (dias)

Promedio = DE 10.3+9.8
< 48 horas 4 (6.3)
2 a 4 dias 11 (17.5)
5a7 dias 19 (30.2)
> 1 semana 29 (46.0)

Indicacion de cirugia

Programada 44 (69.8)

Emergencia 19 (30.2)
Duracién de cirugia (minutos)

Promedio = DE 142.6 £45.7

< 120 minutos 15 (23.8)
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120 a 179 minutos 31 (49.2)

180 a 239 minutos 15 (23.8)

> 240 minutos 2 (3.2)
Estancia hospitalaria (dias)

Promedio + DE 25.8 + 15.7
Estandar 2(3.2)
Prolongada 61 (96.8)

DE: Desviacion estandar.

La mayoria de los pacientes presentaron complicaciones postquirargicas (84.1%),
reportandose en primer lugar las complicaciones infecciosas (65.1%), seguida de
neurolégicas (52.4%), urolégicas (20.6%) y respiratorias (3,2%). Se describe un
solo caso mortal (1.6%) a consecuencia de un paro cardiorrespiratorio en el
postoperatorio de la cirugia de derivacion ventricular de liquido cefalorraquideo. No

se registraron complicaciones digestivas ni deterioros motores (Tabla 6).

Tabla 6. Complicaciones postoperatorias por mielomeningocele en pacientes
pediatricos del Instituto Nacional del Nifio de San Borja

Complicaciones postoperatorias n (%)
Infecciosas 41 (65.1)
Sepsis 30 (47.6)
Infeccion de sitio operatorio 14 (22.2)
Meningoencefalitis 3(4.8)
Ventriculitis 2 (3.2
Absceso 1(1.6)
Celulitis 1(1.6)
Neurolégicas 33 (52.4)
Colocacion de DVP 26 (41.3)
Fistula de LCR 8 (12.7)
Necesidad de nueva intervencion quirdrgica 4 (6.3)
Episodio convulsivo 1(1.6)
Lipoma 1(1.6)
Uroldgicas 13 (20.6)
Infeccion del tracto urinario 8 (12.7)
Hidroureteronefrosis 3(4.8)
Insuficiencia renal aguda 2(3.2)
Respiratorias 2 (3.2
Necesidad de soporte oxigenatorio 2(3.2)
Muerte 1(1.6)

DVP: Derivacion Ventriculo Peritoneal
LCR: Liquido cefalorraquideo
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CAPITULO V DISCUSION

En el presente estudio la mayoria de pacientes fueron del sexo masculino y nacidos
a término; de manera similar a los resultados reportados en otras investigaciones
(57,58); y también se encontro una baja frecuencia de antecedente de bajo peso al
nacer, tal y como se describié en una investigacion precedente. (57) Ademas, a
pesar de que estudios previos describen que el parto distocico constituye la forma
mas frecuente de culminacién del embarazo en pacientes con diagndéstico de
mielomeningocele (58,59,60); los resultados obtenidos en esta investigacion
demostraron que los nifios postoperados por mielomeningocele nacieron
preferentemente mediante parto eutocico. Por otro lado, las directivas
implementadas en nuestro pais y a nivel internacional relacionadas a la
suplementacién de acido félico en las gestantes para disminuir el riesgo de defectos
del tubo neural (61), pueden haber influenciado favorablemente en la baja
proporcion de madres con déficit de folato encontrada en este estudio y que

también ha sido reportado en el estudio de Bueno (3) y de Melekoglu et al. (62)

El nivel de lesibn mas frecuente en esta investigacién fue lumbar/lumbosacro
(95.2%), de manera similar a los resultados reportados por Lal Rehman et al.
(80.4%) (63) y Dedo et al. (73.0%). (59) Sin embargo, también se observé una alta
frecuencia de ruptura del mielomeningocele (76.2%) al igual que en los hallazgos
obtenidos por Jiménez et al. (80.0%) (58), lo cual incrementa el riesgo de
infecciones y posteriormente mayor afectacion del desarrollo psicomotor, y que

hace necesario un manejo mas complejo en este grupo de nifios. (64)

Diversos estudios han demostrado que los pacientes con mielomeningocele
presentan una gama amplia de alteraciones neuroldgicas, ortopédicas, intestinales
y vesicales. (63) En este estudio, la malformacion Chiari 1l (63.5%) e hidrocefalia
(41.3%) fueron las principales afectaciones neurolégicas asociadas al
mielomeningocele, hallazgos similares a lo reportado en los estudios realizados por
Medina et al y RaJ Kumar et al. (64, 65) Estos resultados son preocupantes debido
a que la gran mayoria de los pacientes requerira derivacion ventricular para tratar
la hidrocefalia, y esta intervencion puede asociarse a una mayor frecuencia de

infecciones y mal funcionamiento del dispositivo. (66, 67) Las malformaciones
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musculoesqueléticas fueron frecuentes en esta investigacion, particularmente por
la presencia de paresia/paraparesia (60.3%) y pie equino varo (34.9%), hallazgos
similares a lo reportado por RaJ Kumar, quién encontré un 67.1% de casos de
paresia/paraparesia y 39.2% de casos de pie equino varo entre sus participantes.
(65) En relacion a lo descrito, los pacientes que se someten a cirugia fetal (45%)
tienen mayor probabilidad de lograr una deambulacion independiente a

comparacion de aquellos que son intervenidos de manera posnatal (24%). (15)

La investigacion realizada por Sawin et al. report6 que la mayoria de sus
participantes tenian incontinencia intestinal (91.8%) y/o vejiga neurogénica (96.0%)
(66), en este estudio las cifras fueron menores con un 6.3% y 22.2%
respectivamente; sin embargo, se hace necesario realizar un seguimiento continuo
en estos pacientes debido a que pueden desarrollar un deterioro progresivo del
tracto urinario superior, enfermedad renal cronica o impactacion fecal (55), lo que
afecta el autoestima y limita la independencia a futuro. (65) Ademas, la frecuencia
de malformaciones cardiovasculares reportadas en este estudio (38.1%) fueron
mayores a lo encontrado en la investigacion de Bueno, (5%). (3) Por otro lado, solo
un paciente (1.6%) de esta investigacion no presentd condiciones asociadas a la
patologia principal, esto concuerda con lo descrito en el estudio de Northrup H et
al. en el que sefalan que solo 1% de los nifios que nacen con mielomeningocele

estan libres de discapacidad. (67)

En la mayoria de los participantes no se utilizé ningin método diagndéstico a nivel
prenatal (71.4%), por tanto, el diagnéstico fue realizado principalmente de manera
clinica al evidenciar la presencia de esta malformacion en los recién nacidos
posteriormente a su nacimiento. Este es un panorama preocupante que ocurre en
nuestra realidad y que evidencia la falta de deteccion oportuna de esta patologia
en el pais; a pesar de que la deteccion de espina bifida puede realizarse mediante
ultrasonido en el segundo trimestre de la gestacion. (3)

Todas las cirugias correctoras de mielomeningocele se realizaron posteriores al
nacimiento, y con un tiempo promedio de 10.3 + 9.8 dias, siendo muy pocos los
pacientes operados en menos de 48 horas de nacidos (6.3%), estos resultados son

claramente distintos a los reportados en estudios internacionales, en los cuales se
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describen una media de 1 dia entre el nacimiento y el cierre de mielomeningocele.
(59,68,69) Cabe mencionar que la reparacion quirdrgica realizada a los 2 o mas
dias después del nacimiento se asocia con un aumento en las tasas de infeccion
(70), por tanto, es pertinente considerar que la alta frecuencia de complicaciones
posoperatorias infecciosas (65.1%) encontradas en este estudio podrian
relacionarse con la demora de la cirugia correctora. Resulta importante operar a un
paciente con mielomeningocele antes de las 72 horas de vida porque se ha
demostrado que disminuye las complicaciones, y mejora el prondstico funcional y
la calidad de vida (71). Ademas, los neonatos operados dentro de los primeros tres
dias de vida presentan tiempo de hospitalizacion mas corta y menor tiempo de

antibioticoterapia (72).

En la mayor parte de los pacientes la cirugia duré mas de 120 minutos (76.2%),
dicho tiempo operatorio supera el tiempo estandar (90 minutos) requerido para
realizar la correccion del mielomeningocele. (73) En ese sentido, se ha descrito que
existe un mayor riesgo de infeccion en el recién nacido cuando hay un tiempo
quirdrgico prolongado o con una permanencia hospitalaria mayor a 10 dias. (74)
Aspectos que podrian haber contribuido con la alta frecuencia de complicaciones

postquirdrgicas en este estudio.

Las complicaciones postoperatorias fueron altas en este estudio (84.1%), puesto
qgue 8 de cada 10 nifios operados por esta patologia presentaron algun tipo de
complicacion; al respecto, otras investigaciones reportaron resultados opuestos con
complicaciones postoperatorias en menos del 30% de sus participantes. (57,59)
Como se menciond anteriormente, estos hallazgos podrian deberse a que en este
estudio se encontré una alta frecuencia de ruptura de mielomeningocele, cirugia
correctora realizada solo a nivel postnatal, demora en la intervencion operatoria,
tiempo quirdrgico prolongado y mayor estancia hospitalaria, aspectos que
contribuyen a una mayor frecuencia de complicaciones. (64,70,75)

En esta investigacion las complicaciones principales fueron sepsis (47.6%),
colocacion de DVP (41.3%), infeccion del sitio operatorio (22.2%), fistula de LCR
(12.7%) e infeccion del tracto urinario (12.7%), sin embargo, en el estudio de

Cherian et al. las complicaciones de la herida operatoria fueron las mas frecuentes
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(24.0%), seguida de colocacion de DVP (21.0%), intubacion no planificada (4.0%),
fistula de LCR (4.0%), infeccidn del tracto urinario (3.0%) y sepsis (1.0%); la edad
en el momento de la reparacion se asocid significativamente tanto con las
complicaciones postoperatorias como con el regreso al quiréfano. (57) Por su parte,
en la investigacion de Dedo et al. solo tres pacientes (6.7%) desarrollaron infeccion
de sitio operatorio y otros cuatro pacientes (8.8%) una infeccion de la DVP; cabe
mencionar que sus hallazgos mostraron que los pacientes tratados con un régimen
de antibioticos diferente a la combinacion de ampicilina y gentamicina tuvieron 9.9
veces mas probabilidad de desarrollar una infeccion durante el cierre de

mielomeningocele. (59)

La elevada frecuencia de colocacion de DVP (41.3%) encontrada en este estudio,
podria deberse a que todas las intervenciones quirargicas fueron solo posnatales;
y como ha sido demostrado, la cirugia prenatal se asocia a una menor incidencia
de hernia del cerebro posterior, hidrocefalia y necesidad de implantacién de DVP.
(10) En ese sentido, Cools et al. demostraron que los pacientes operados
postnatalmente son readmitidos con mayor frecuencia (39.0%) que los intervenidos
prenatalmente (5.0%) y se debe principalmente a hidrocefalia (46.0%), seguida de
dehiscencia de la herida (23.0%), infeccion del tracto urinario (8.0%) vy
enfermedades respiratorias (8.0%). (76)

Una de las limitaciones del estudio esta relacionada a los datos registrados en las
historias clinicas, ya que la ilegibilidad o falta de algunos datos enlenteci6 el
proceso. Asimismo, los hallazgos de este estudio corresponden a un solo
establecimiento de salud, por ello, no sera posible generalizar los resultados. Otro
aspecto a considerar es la pandemia a causa del COVID-19 porque retraso el
proceso de recoleccién de datos alterando el cronograma de actividades de esta
investigacion. Ademas, el establecimiento de salud donde se realiz6 el estudio solo
realiza cirugia postnatal, motivo por el cual no fue posible describir las

complicaciones postquirdrgicas de la cirugia prenatal.

Al ser un estudio retrospectivo se circunscribe a la informacion obtenida mediante
la revision de historias clinicas y debido a la naturaleza descriptiva no fue posible

realizar asociaciones entre las variables estudiadas. Por ultimo, otros aspectos que
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no se lograron describir fueron la afectacion neurolégica y la evaluacion del
neurodesarrollo debido a que dicha informaciéon no se registra en las historias
clinicas de manera rutinaria y, ademas, porque después de la intervencion

quirdrgica muchos pacientes no retornan a la institucion para sus controles.
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CONCLUSIONES

Los pacientes de este estudio fueron principalmente del sexo masculino y en
Su mayoria, como antecedente, con adecuado peso al nacer, recién nacidos a
término y mediante parto eutoécico.

El mayor porcentaje de pacientes presentd lesiones ubicadas a nivel
lumbar/lumbosacro; hubo una alta tasa de meningomielocele roto y las
malformaciones asociadas afectaron principalmente al sistema nervioso y
musculoesquelético.

Un gran porcentaje de los casos registrados fueron diagnosticados en el
postparto de manera clinica y a través de la observacion del meningomielocele
intacto o roto.

La cirugia fue postnatal en todos los casos, la mayoria de pacientes fue
intervenido quirdrgicamente luego de cumplir la semana de nacido y el tiempo
quirargico promedio fue mayor al tempo estandar.

Este estudio se caracterizd por presentar una elevada frecuencia de
complicaciones posquirargicas, las principales fueron infecciosas vy
neuroldgicas; no se registraron complicaciones digestivas ni deterioros

motores. Solo se reporté un caso mortal.
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RECOMENDACIONES

El manejo médico-quirdrgico de los pacientes con mielomeningocele requiere
de un abordaje multidisciplinario y de la colaboracion de sus familias, siendo
necesario un seguimiento continuo a corto, mediano y largo plazo.

La cirugia correctora de mielomeningocele debe efectuarse lo mas pronto
posible a fin de evitar mayores complicaciones postoperatorias y secuelas que
deterioren el neurodesarrollo y la calidad de vida de estos pacientes.

Resulta importante implementar un esquema de seguimiento estandar que
permita la evaluacion del neurodesarrollo y crecimiento de los nifios
postoperados por mielomeningocele.

Se debe enfatizar la necesidad de establecer un protocolo enfocado en la
atencion de esta patologia desde la etapa prenatal puesto que las secuelas no
solo impactan en la calidad de vida de estos pacientes, sino que ademas
implica una carga economica para el estado.

Las carencias nutricionales, en especial el déficit de &cido folico, impactan en
el neurodesarrollo del feto, por ello, se deberia garantizar la suplementacién

preconcepcional con acido folico y otros nutrientes a toda mujer en edad fértil.
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ANEXOS

ANEXO 01 INSTRUMENTO DE RECOLECCION DE DATOS

COMPLICACIONES DE PACIENTES PEDIATRICOS POSTOPERADOS POR
MIELOMENINGOCELE EN EL INSTITUTO NACIONAL DE SALUD DEL NINO
SAN BORJA, LIMA, PERU, 2015-2019

I. Caracteristicas Sociodemogréficos:
a. Edad actual: .................ol (dias/meses/afios)
b. Edad al nacimiento: ................... (semanas)
i. Prematuro O
i. Atermino O
iii. Postérmino [
c. Sexo:
i. Varon O
ii. MujerQd
d. Tipo de parto:
i. Eutoécico O

ii. Distocico O

e. Pesoalnacer ..............c.ooee. (gramos)
i. Macrosémico O

ii. Peso adecuado O

iii. Bajo peso al nacer O

iv. Muy bajo peso al nacer [
v. Extremadamente bajo al nacer [l
f. Lugar de procedencia (indicar departamento)
[I. Afectacion neuroldgica

a. Aspecto adaptativo: (Si adapta o no a rutinas de la vida cotidiana)



O Si O No
b. Aspecto socioemocional: (desarrollo normal en las capacidades y
habilidades sociales y emocionales)
O Sid No
c. Aspecto cognitivo:
i. Muestra conductas objetivas de acuerdo a la edad [
ii. No muestra conductas objetivas de acuerdo a la edad O
d. Aspecto relacionado al lenguaje
i. Muestra conductas objetivas de acuerdo a la edad O
ii. No muestra conductas objetivas de acuerdo a la edad O
e. Aspecto motor
i. Muestra conductas objetivas de acuerdo a la edad O
ii. No muestra conductas objetivas de acuerdo ala edad [
lll.  Evaluacion del neurodesarrollo

a. Primer control

i. Progresion del desarrollo neuroldgico O
ii. Deterioro del desarrollo neurolégico O
b. Segundo control
i. Progresion del desarrollo neurol6gico O
ii. Deterioro del desarrollo neurolégico O
c. Tercer control
i. Progresion del desarrollo neurologico O
ii. Deterioro del desarrollo neuroldgico O
IV. Nivel anatomico de la afeccion
a. Cervical O
b. Dorsal O
c. Lumbar O
d. Sacro O
Indicar seccion(es) medular(es) .....................
Indicar si existio ruptura de la lesiéon 0 Si O No
V. Antecedentes de riesgo:
i. Déficit de acido félico (]
ii. Uso de antagonistas de acido folico y/o antinflamatorios [
iii. Exposicion a radiacion O



V. Otro ..o
VI. Métodos empleados para el diagndstico de mielomeningocele:
a. Ultrasonido fetal
i. lrregularidades de la columna ésea O
ii. Abultamiento dentro del contorno posterior de la espalda en el
2do. Trimestre O
b. Alfafetoproteina materna
i. Valor 22.0 o 2.5 MOM (multiplos de la mediana) durante el
segundo trimestre de embarazo [
c. Amniocentesis
i. Aumento de alfafetoproteina y acetilcolinesterasa [J
d. Resonancia magnética
i. Separacién posterior de la vértebra O
ii. Herniacion de meninges O
iii. Liquido cefalorraquideo fuera del canal por falla en cierre de
tubo neural O
VIl. Tiempo de evaluacion pre-quirurgica

Indicar tiempo exactoen horasydias .....................

a. Menos de 48 horas O
b. 2 a4dias O
c. 5a7dias O
d. Mas de 1 semana O

VIIl.  Estancia hospitalaria
Fecha de ingreso a la institucion: ...........................
Fecha de egreso de la institucién: ...........................
IX. Complicaciones postoperatorias:
a. Neuroldgicas:
i. Uso de ventriculostomia o derivacion ventriculo peritoneal
después de la reparacion quirdrgica. O
ii. Fistulas de liquido cefalorraquideo O
iii. Necesidad de nueva intervencién quirargica [
O

iv. Defectos del tronco encefalico y medula espinal

b. Uroldgicas:



X.

i. Infeccion del tracto urinario en el neonato O
ii. Incontinencia urinaria O
iii. Disfuncion neurogénica del esfinter vesical O
IV, OO,
c. Motoras:
i. Paresia O
ii. Paraplejia O
iii. Necesidad de ortesis O
V. OO
d. Infecciosas:
i. Foco infeccioso en area de reparacion. O
ii. Infeccidn sistémica generalizada o sepsis [
. Otr0.
e. Respiratorias:
i. Paresia de cuerdas vocales O
ii. Episodios de apnea O
iii. Respuesta ventilatoria anormal O
V. OO
f. Digestivas:
i. Dificultad para alimentarse O
ii. Disinergia del esfinter anal con incontinencia fecal. O

. OO o
g. Muerte: [ (Describir causa del deceso)
Tipo de tratamiento quirdrgico
a. Cirugia postnatal O

Especificar/describir la intervencién quirurgica

b. Cirugia prenatal O

Especificar/describir la intervencién quirurgica




ANEXO 02 MATRIZ DE OPERACIONALIZACION DE VARIABLES

Variable Definicién Tipo por su Tipo por su Indicador | Escala de Categorias Valores de las categorias Medio de
naturaleza relacion medicion verificacion
Edad cronologica del Historia
Edad actual paciente en el momento | Cuantitativo | Independiente Afos Razon 0..a+ 0-18 afios clinica
de la encuesta
Conjunto de pacientes De Prematuro < 36 semanas de gestacion
Grupos por agrupados dentro de un .
dad d d inad d litati d di acuerdo a inal Historia
edad de eterminado grupo de Cualitativo Independiente Sus Nominal [ A término 37-41 semanas de gestacion clinica
nacimiento acuerdo a la edad de .
g categorias —
nacimiento. Postérmino 2 42 semanas de gestacion
Varé Caracteristicas sexuales primarias
Condicién orgénica que aron de varén fetar
L o . . . Historia
Sexo distingue a un hombrey | Cualitativo Independiente | Fenotipo | Nominal lini
a una mujer Mujer Caracteristicas sexuales primarias clinica
de mujer
Peso al nacer Peso al r.”o.me““’ del Cuantitativo | Independiente | Kilogramo | Razén 0 + . H|§t9r|a
nacimiento. .- a 0-5 kilogramos clinica
Macrosémico Més de 4000 gr
Conjunto de pacientes 2500 — 4000
D gr
Grupos por agrupados dentro de un acuer?jo a Peso adecuado Historia
rmin r itati i i ; - .
peso al nacer dete ado grupo de Cuantitativo | Independiente sus Nominal Bajo peso al nacer 1500 - 2499 gr clinica
acuerdo al peso de categorias
nacimiento. Muy bajo peso al nacer 1000 - 1499 gr.
Extremadamente bajo peso al nacer | Menora 1000 gr
. Amazonas, Ancash, Apurimac, Arequipa, Ayacucho, Cajamarca, Callao,
Departamento que figura Departam . . . . . s
Lugar de o L . . Cusco, Huancavelica, Huanuco, Ica, Junin, La Libertad, Lambayeque, Lima, Historia
. en la historia clinica del Cualitativo Independiente | ento del Nominal : : ; -
procedencia . . Loreto, Madre De Dios, Moquegua, Pasco, Piura, Puno, San Martin, Tacna, clinica
paciente Peru .
Tumbes, Ucayali
Habilidad para Ausencia de la afectacién
Aspecto .
- » d . adaptarse a rutinas de : i
Condiciones Alteracion adaptativo la vida cotidiana. | Presencia de la afectacion
caracterizadas por en el



https://www.indexmundi.com/es/peru/amazonas/
https://www.indexmundi.com/es/peru/ancash/
https://www.indexmundi.com/es/peru/apurimac/
https://www.indexmundi.com/es/peru/arequipa/
https://www.indexmundi.com/es/peru/ayacucho/
https://www.indexmundi.com/es/peru/cajamarca/
https://www.indexmundi.com/es/peru/callao/
https://www.indexmundi.com/es/peru/cusco/
https://www.indexmundi.com/es/peru/huancavelica/
https://www.indexmundi.com/es/peru/huanuco/
https://www.indexmundi.com/es/peru/ica/
https://www.indexmundi.com/es/peru/junin/
https://www.indexmundi.com/es/peru/la-libertad/
https://www.indexmundi.com/es/peru/lambayeque/
https://www.indexmundi.com/es/peru/lima/
https://www.indexmundi.com/es/peru/loreto/
https://www.indexmundi.com/es/peru/madre-de-dios/
https://www.indexmundi.com/es/peru/moquegua/
https://www.indexmundi.com/es/peru/pasco/
https://www.indexmundi.com/es/peru/piura/
https://www.indexmundi.com/es/peru/puno/
https://www.indexmundi.com/es/peru/san-martin/
https://www.indexmundi.com/es/peru/tacna/
https://www.indexmundi.com/es/peru/tumbes/
https://www.indexmundi.com/es/peru/ucayali/

Afectacion retraso o alteracion enla | Cualitativo Independiente | neurodesa | Nominal Aspecto Adquisicién de Ausencia de la afectacién
neurolégica adquisicion de rrollo de socioemocion | habilidades sociales y : i
habilidades en el acuerdo a al emocionales Presencia de la afectacion
desarrollo motor, social, sus
i 1 Nifio muestra Ausencia de la afectacién
lenguaje, conductual y categorias Aspecto =" Historia
cognitivo - conductas objetivas de >
g cognitivo =) ia de la af i6 clinica
acuerdo a la edad resencia de la afectacion
Aspecto Nifio muestra Ausencia de la afectacién
relacionado al | conductas objetivas de
lenguaje acuerdo a la edad Presencia de la afectacion
Aspecto Nifio muestra Ausencia de la afectacion
conductas objetivas de : i
motor acuerdo a la edad. | Presencia de la afectacion
Progresion del desarrollo
Evaluacion realizada | neuroldgico
Primer control | una semana posterior
al alta Deterioro del desarrollo
neurolégico
Evaluacion realizada Progresion del desarrollo
L, . neurolégico ot
Evaluacién neurolégica Control de Segundo dos semanas g Historia
Evaluacién del por consultorio de Cualitativo | Independiente | evaluacién | Nominal control posterlorest aII PrMET I'beterioro del desarrollo clinica
Neurocirugia del neurolégica contro 50
neurodesarrollo . 9 9 neurolégico
paciente postoperado
por mielomeningocele Progresion del desarrollo
Evaluacion realizada | neuroldgico
Tercer control en el dltimo afio de
seguimiento Deterioro del desarrollo
neurol6gico
i4 Cervical 7 vertebras (C1-C7)
Seccibn de la columna
Nivel anatémico | vertebral donde ocurre Altura de
- Cualitativo | Independiente la Ordinal | Dorsal 12 vertebras (D1-D12)
de afectacion el defecto del tubo o
afectacion Historia
neural
Lumbar 5 vertebras (L1-L5) clinica




Sacro

4-5 vertebras (S1-S4/5)

Déficit de acido félico

Condiciones que Presencia
Antecedentes predisponen al del Historia
de riesqo padecimiento o Cualitativo Independiente | anteceden | Nominal |Uso de farmacos antagonistas del acido félico o antinflamatorios clinica
g agravamiento de una te de
enfermedad resgo Exposicion a radiacion
Irregularidades de la columna
6sea 0 un abultamiento dentro del
Ultrasonido fetal contorno posterior de la espalda
fetal durante el segundo trimestre
de embarazo
. Valor 22.0 0 2.5 MoM durante el
Alfafetoproteina materna .
segundo trimestre de embarazo
Examenes que sirven Valores aumentados de Historia
Métodos para apoyar 9 dgscartar Amniocentesis alfafetoproteina y clinica
empleados el diagnéstico, De acetilcolinesterasa, estudio
para el reportan_do el q acuerdo a cromosomico fetal
diagnéstico de comportamiento de I~ : sus :
) ” ' i Cualitativo Independiente Nominal Iy -
mielomeningoc parametros _especmcos categorias Sgparacnon _ p9§terlor d_e la
ele del organismo o el vértebra, herniacion de meninges y
estado del mismo Resonancia magnética liquido cefalorraquideo fuera del
mediante su apreciacion canal por falla en cierre de tubo
neural
Uso de ventriculostomia o
Presencia derivacion ventriculo peritoneal.
Complicaciones o Dehiscencia  en area de
ocurridas luego del acto ausencia reparacion,
Complicaciones uirdrgico, provocadas L . de . L. — — Historia
. ualitativo ndependiente L ominal eurolégicas .
P quirurgico, p Cualitat Independient Nominal | Neurol Pérdida de liquido
postoperatorias por una enfermedad complicaci cefalorraquideo clinica
primaria, operacion o on - . —
. Necesidad de nueva reparacién
factores no relacionados postoperat o
oria quirurgica,

Defectos de tronco encefalico y/o
medula espinal




Infecciones del tracto urinario,

Uroldgicas Incontinencia urinaria por
disfuncion neurogénica  del
esfinter
Paresia,

Motoras Paraplgjla, ' _
Necesidad de dispositivos que
ayuden a la deambulacion

Infecciosas Foco infeccioso en area de

reparacion con o sin sepsis

Respiratorias

Paresia de las cuerdas vocales,

Episodios de apnea

Respuesta ventilatoria anormal

Dificultad para alimentarse

Digestivas
Disinergia del esfinter anal con
incontinencia fecal
Muerte Fallecimiento del paciente
Tiempo transcurrido
desde el nacimiento Fecha y hora de nacimiento
Tiempo desde hasta intervencién . s
- L o . Horas/dia . Historia
el nacimiento quirdrgica por Cuantitativo | Independiente s Raz6n |Ohorasa+ Clinica
hasta la cirugia mielomeningocele,
establecido en horas y Fecha y hora de intervencion
dias. quirdrgica
Uso de técnicas Tipo de - Reparacion del cierre en las
manuales o D .. | Cirugia postnatal
X instrumentales € rep_arac_lon primeras 48 hOI’aS de Vida 3 .
Tratamiento . o . acuerdo a | quirtrgica Historia
s operativas en un Cualitativo Independiente L

quirdrgico ient n el obietivo las efectuada - _ _ clinica

paciente co j categorias en el Cirugia prenatal Reparacion intrauterina, pudiendo

de investigar o tratar una paciente glap ser abierta o fetoscépica

enfermedad




