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Resumen

El Mielomeningocele es una malformacién congénita poco frecuente pero con impor-
tantes implicaciones en cuanto al manejo pedidtrico de estos pacientes. Cursa con discapa-
cidad fisica, disfuncién esfinteriana y malformaciones dindmicas. Supone un importante
choque emocional para los padres, y el deber del pediatra es informar sobre todas las posi-
bles complicaciones, asi como detectarlas precozmente.

En el mielomenigocele las meninges, la médula y el liquido cefalorraquideo (LCR) se
hernian y protruyen a través de un defecto del rafe posterior. Se produce sobre la 4% sema-
na del embarazo. Es de etiologia desconocida. Es poco frecuente 1/1.000 recién nacidos
(RN). Produce debilidad e incluso pardlisis de miembros inferiores (MMII), e incontinencia
de esfinteres. El diagndstico prenatal, incluye la determinacidn de alfafetoproteina, asi co-
mo una ecografia. Se puede prevenir con ingesta de dcido fdlico (dc. félico) en un 50%.
Precisa un tratamiento multidisciplinar por las graves complicaciones de las que se acom-
pafia.
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Abstract

Myelomeningocele is an inborn malformation of low frequency but with great implica-
tions in the pediatric management of these patients. Comes on with physical impairment,
sphincter dysfunction and dynamic malformations. Rises as an important emotional shock
to parents and it is the pediatrician's duty to inform about all possible complications and
their early detection.

In myelomeningocele meninges, spinal cord and cephalorachidian fluid become her-
niated through a defect of the back raphe. It occurs about the fourth week of pregnancy.
The etiology is unknown, The frequency is of 1/7000 newborns. Produces weakness and
even paralysis of lower limbs and sphincter incontinence. Prenatal diagnosis includes alp-
ha-fetoprotein determination as well as an echografy. Can be prevented by 50% with folic
acid intake. A multidisciplinary treatment is needed because of its severe complications.
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Introduccién

Presentamos este caso ya que el mie-
lomeningocele, aunque es una malfor-
macién congénita poco frecuente, tiene
importantes implicaciones médicas, fisi-
cas, psiquicas y sociales.

Cuando un nifio afectado de mielome-
ningocele acude a la consulta por vez pri-
mera, el pediatra debe de actuar con
prontitud para poner al paciente en con-
tacto con todo un equipo multidisciplinar
integrado por neurélogos, neurociruja-
nos, traumatélogos, urdlogos, nefrélo-
gos, ortopedas y rehabilitadores. Al mis-

mo tiempo, pensamos que seria reco-
mendable poner en contacto a la familia
del nifio con las Asociaciones de Espina
Bifida de nuestra comunidad, asi como
con asistentes sociales, para facilitar un
mejor desarrollo psicosocial del paciente.

Los pediatras prestaremos los cuida-
dos de salud, aplicaremos el calendario
vacunal de nuestra comunidad, y detec-
taremos precozmente todas aquellas
complicaciones que el nifio con mielo-
meningocele pudiera presentar a lo lar-
go de su infancia y adolescencia.

Caso clinico

Acude a la consulta de Atencion Prima-
ria una nifia de 15 meses de edad diag-
nosticada intradtero de mielomeningoce-
le lumbosacro.

ANTECEDENTES FAMILIARES: sin in-
terés. No existe evidencia de otros de-
fectos del tubo neural en familiares de
cualquier grado.

ANTECEDENTES PERINATALES: Em-
barazo no controlado hasta el 6° mes en
el que se diagnostica ecograficamente
de mielomeningocele, no ingesta de 4c.
folico. Parto por cesérea por mielome-
ningocele lumbosacro y malformacion
de Chiari tipo Il con ventriculomegalia.
APGAR 9/10. No reanimacion. Peso
RN: 3,190 (P 25). Talla RN: 47 (P 10).
Perimetro cefalico (PC) RN: 35,5 (P 75).

EXPLORACION FiSICA AL NACI-
MIENTO: RN a término, con buen esta-
do general y motilidad esponténea de
miembros inferiores, reflejos osteoten-
dinosos normales. Pie equino derecho.
Fontanela abierta a tensién. Perimetro
cefélico (PC) de 35,5. Mielomeningoce-
le lumbosacro de 3 x 2 cm. Ausencia de
otras anomalias asociadas a la explora-
cion fisica.

EVOLUCION: Es intervenida a las 24
horas de vida del mielomeningocele
lumbosacro realizdndose extirpacion del
saco aracnoideo y diseccién con cierre
tubular pial de la placoda, cursando el
postoperatorio sin incidentes. Se pauta
profilaxis antibiética durante 7 dias.

Desde el nacimiento, el PC muestra
un incremento paulatino de su didmetro
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con didstasis de suturas y abombamien-
to progresivo de la fontanela anterior.
Las ecografias cerebrales seriadas con-
firman el desarrollo de hidrocefalia, por
lo que se interviene quirdrgicamente,
colocandose una vélvula de derivacion
ventriculo-peritoneal.

Es dada de alta con el diagnéstico de
mielomeningocele lumbosacro e hidro-
cefalia.

Acude por primera vez a nuestro cen-
tro de salud con 24 dias de vida. Desde
entonces, ha acudido a 7 revisiones "del
nifio sano", manteniendo un peso en el
P 50, una talla en el P 25 y un perimetro
cefélico en P 50.

Tomé lactancia exclusiva materna
hasta los 4 meses de edad, y posterior-
mente ha seguido una alimentacién re-
glada.

Ha recibido las vacunas correspon-
dientes a su edad segln el Calendario
Vacunal de la Comunidad de Madrid.

Se le detectd una luxacién congénita
de caderas, que estd siendo valorada
por el traumatdlogo.

Precisa sondaje vesical a diario cada
4 horas para evitar la incontinencia
por rebosamiento y el reflujo vesicou-
reteral. A los 14 meses sufri6 como
complicacién una infeccion del tracto
urinario, que ha precisado antibiotera-

pia.
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Presenta sostén cefdlico y sedesta-
cion, dice palabras con significado y en-
tiende drdenes simples, pero es incapaz
de mantenerse de pie, ni tan siquiera
con apoyo.

En la actualidad esta siendo valorada
en su hospital de referencia por los ser-
vicios de Neurocirugia Pediatrica, Ne-
frologia Infantil y Traumatologia. He-
mos puesto en contacto a la familia con
la Sociedad Espafiola de Espina Bifida
donde esté recibiendo tratamiento re-
habilitador.

Discusion
El mielomeningocele es un defecto
congénito de la médula y de los arcos

vertebrales, en el que las meninges, la
médula y el LCR se hernian y protruyen a
través de un defecto del rafe posterior'*?,
apareciendo una masa quistica en region
lumbosacra (75% de los casos) no cu-
bierta por piel. Es por esto que en ocasio-
nes se emplea el término espina bifida
abierta para designarlo’*.

Es un disrafismo espinal que se origina
habitualmente entre la 3%-4* semanas de
gestacion, es de etiologia desconocida,
aunque se ha relacionado con factores
nutricionales, ingesta de determinados
farmacos y productos quimicos, asi co-
mo con determinantes genéticos'*”. El
acido valproico es el tnico farmaco tera-
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tégeno comprobado capaz de producir
defectos del tubo neural cuando su in-
gesta se prolonga durante todo el em-
barazo.

Presenta una incidencia aproximada
del 0,6 %o al 1%o0 RN vivos'?, siendo li-
geramente mas frecuente en mujeres, y
sobre todo en primogénitos®. El riesgo
se incrementa para el segundo hijo a un
3-4%, y hasta el 10% para un tercero.

El 95% de estos nifios no presentan
antecedentes familiares® de disrafismo
espinal .

La ingesta de acido félico (junto con la
vitamina B12) en los tres primeros meses
de gestacion, tan sélo previene el 50%
de los defectos congénitos del tubo neu-
ral. Se recomiendan’** dosis profilcticas
de 0,4 mg/dia para todas las mujeres, y
de 4 mg/dia si ya han tenido un hijo con
defectos del tubo neural.

El diagnéstico prenatal incluye la de-
terminacion de alfafetoproteina entre la
14-16 semanas de gestacion, asi como
una ecografia®*” a la 20 semanas de
gestacion (apertura del arco neural, sa-
co del mielomeningocele y malforma-
ciones asociadas).

Se prefiere la cesarea al parto vaginal
para evitar las complicaciones derivadas
de la ruptura del mielomeningocele.

Al RN con mielomeningocele debe in-
tervenirsele en las primeras 36 horas'*®

de vida extrauterina. En espera de la ci-
rugia se debe mantener al bebé en incu-
badora, en decubito prono o lateral, ba-
jo condiciones asépticas y con cobertua
antibiotica (cefalosporinas de 3* gene-
racion), manteniendo siempre un apdsi-
to empapado en solucién salina para
prevenir la desecacion’. El defecto debe
repararse empleando el mayor nimero
de capas posibles. Posteriormente de-
ben vigilarse complicaciones tales como
la infeccion, las fistulas o la hidrocefalia.
Se debe medir la fontanela anterior y el
perimetro cefélico. Si aparecen signos
de hipertension craneal se colocard una
vélvula de derivacion ventriculo perito-
neal en un 2° acto neuroquirdrgico®® y
se permanecerd atentos a las complica-
ciones derivadas de la misma.

Las manifestaciones clinicas van a de-
pender fundamentalmente del nivel le-
sional'**®. Cuando el mielomeningocele
es sacro, aparecen incontinencia de es-
finteres, con anestesia perineal y escasa
afectacion motora. Las lesiones lumba-
res se van a manifestar por una paralisis
flacida y arrefléxica, incontinencia esfin-
teriana y deformidades musculoesque-
léticas de las extremidades inferiores
EEIl. De forma genérica se puede afir-
mar que nifios con lesiones situadas por
encima de L2 dejaran de andar o pre-
sentaran una marcha inutil; con lesiones
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por debajo de L4 mantendran la marcha
con bitutores cortos, y con lesiones a ni-
vel de L3 tan s6lo mantendran la mar-
cha con bitutores largos siempre y
cuando el paciente no tenga sobrepeso
e inicie una rehabilitacion precoz.

Son hallazgos frecuentes con la evo-
lucién: el pie equino-varo, la rigidez en
flexion de las rodillas, o las rodillas en
valgo. De forma precoz puede obser-
varse luxacion de caderas por afecta-
cion glatea. Pueden desarrollarse cifosis
y escoliosis como consecuencia del sin-
drome (Sd) de la médula anclada que
presentan estos pacientes®.

Podemos predecir cudl serd el minimo
grado de discapacidad fisica, pero no
augurar en todos los casos quiénes que-
darén confinados a una silla de ruedas.
La gran mayoria presentaran serias difi-
cultades para la deambulacion requi-
riendo muletas, bastones, bitutores y
multiples intervenciones quirtrgicas pa-
ra corregir deformidades osteoarticula-
res. Ante la presencia de cifoescoliosis
conviene realizar desanclaje quirdrgico
de raices medulares antes de que la cur-
va supere los 30°.

Las malformaciones asociadas mas fre-
cuentemente al mielomeningocele son el
Sd de Chiari tipo Il (100%), y la hidroce-
falia (80%)’. Con la evolucion, el 80%
de estos nifios desarrollan vejiga neuro-
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gena, y el 75% colon espéstico con in-
competencia de los esfinteres vesical y
rectal, haciéndose incontinentes'*’.
Ademés, tienen incrementado el riesgo
de infecciones del tracto urinario, reflujo
vesicoureteral, hidronefrosis y finalmente
fracaso renal progresivo', que constituye
la principal causa de morbimortalidad en
estos nifios. Se recomiendan examenes
urolégicos en el 1° mes, 6° mes, y anual-
mente. La vejiga neurdgena requiere
sondajes continuos, al principio entre 3-4
veces al dia, y posteriormente sondaje
cada 3 horas, segun la capacidad vesical
y la funcién esfinteriana de cada pacien-
te. Ademés pueden ser Utiles agentes
farmacologicos. Para el estrefiimiento
deben emplearse medidas convenciona-
les® tales como masajes abdominales, ha-
bito dietético y educacién intestinal, asi
como laxantes y catarticos. El obturador
anal” es un dispositivo que acttia a modo
de tampén rectal que ofrece buenos re-
sultados ante la incontinencia fecal, y es
facil y comodo de usar.

En ausencia de malformaciones cere-
brales asociadas, estos nifios presentan
un intelecto normal, salvo que presen-
ten secuelas serias derivadas de su hi-
drocefalia (epilepsia, ceguera, etc.). El
70% tienen una inteligencia normal'.

Resulta por lo expuesto evidente que
a estos nifios les es muy dificil llevar a
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cabo una vida plenamente normal, ya
que la mayoria tendran serias limitacio-
nes fisicas, y probablemente manifies-
ten problemas psico-emocionales deri-
vados de su discapacidad e incontinen-
cia. Para facilitar su relacién con el en-
torno resulta fundamental la eleccion de
un centro escolar flexible, que les per-
mita el autosondaje cuando sea necesa-
rio, faltar a clases sin perder afios de es-
colarizacién cuando estos pacientes
tengan que quedar ingresados o sean

sometidos a intervenciones quirtrgicas
de cualquier indole. Se precisan ademas
centros sin barreras arquitectonicas, do-
tados de rampas de acceso, ascensores,
etc.

La mortalidad tras tratamiento quirdr-
gico agresivo es del 10-15%, sobre todo
en los 3-4 primeros afios de vida. La su-
pervivencia es del 70% para el 1° afio y
del 50- 60% para los 5 afios. La mayoria
llegan a los 30 afios de edad, pero con
graves secuelas fisicas y psicolégicas.
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