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RESUMO

A mielomeningocele (MMC) é uma malformagdo embriondria
do sistema nervoso central que ocorre nas primeiras quatro
semanas de gestagcdo decorrente de uma falha no processo de
neurulacdo primdria que é processo normal de fechamento do
tubo neural. A MMC é a malformacdo decorrente do defeito
de fechamento do tubo neural (DFTN) mais frequente. Tem
etiologia multifatorial com participagdo de fatores genéticos
e ambientais que afetam o metabolismo do dcido folico. Os
DFTN podem ter sua incidéncia reduzida drasticamente
com a suplementacdo de 0,4 a 1 mg de dcido folico antes
da gestacdo e com politicas governamentais de fortificacdo
de farinhas com o dcido folico, como jd é feito no Brasil.
O diagndstico pré-natal pode ser feito com seguranga pela
ecografia obstétrica, embora possa ser feito também com
métodos mais sofisticados com a ressondncia magnética.

Um grande niimero de anomalias podem estar associadas a
MMC, sendo a ocorréncia de hidrocefalia e malformagdo de
Chiari tipo Il quase constantes. O exame neurologico pode
mostrar alteracdes funcionais da medula espinhal em graus
variados, na dependéncia do nivel medular em que ocorre,
lesdes localizadas em segmentos medulares mais craniais
determinam maiores prejuizos neurologicos.

O tratamento ciriirgico deve ocorrer idealmente nas primeiras
24 horas apds o nascimento para diminuir o risco de infeccdo.
Os objetivos fundamentais do reparo ciriirgico da MMC sdo
a preservagdo de todo tecido nervoso vidvel, reconstitui¢do
anatémica e a minimizagdo ou prevencdo do risco de infec¢do
do sistema nervoso central. Mais recentemente foi concluido
o longo estudo sobre o reparo intraiitero (MOMS,2011) da
MMC que demonstrou amplo beneficio desta abordagem em
casos selecionados.

Os autores fazem uma ampla revisdo dos conceitos bdsicos
e os recentes avangos relacionados a MMC com énfase nos
seguintes aspectos: epidemiologia, etiologia, diagnostico pré-
natal, anomalias associadas, tratamento clinico e cirtrgico
pos natal, reparo intratitero, alergia ao ldtex, complicagcoes
precoces e tardias e o progndstico.

Palavras-chave: mielomeningocele, defeitos do fechamento
do tubo neural, dcido folico, cirurgia intratitero.

ABSTRACT

The myelomeningocele (MMC) is a malformation of the
embryonic central nervous system that occurs in the first
four weeks of pregnancy due to a failure in the process of
primary neurulation which is the normal process of neural
tube closure. The MMC is the more frequent congenital
malformation resulting from the neural tube defect (NTD).
Its etiology is multifactorial with involvement of genetic and
environmental factors that affect the metabolism of folic
acid. The NTD incidence may be dramatically reduced with
supplementation of folic acid 0.4 to 1 mg before pregnancy
and with government policy of fortification of flour with folic
acid, as is done in Brazil. The prenatal diagnosis can be done
safely by obstetrical ultrasound, although it can also be done
with more sophisticated methods like magnetic resonance
imaging.

A large number of anomalies may be associated with MMC,
and the occurrence of hydrocephalus and Chiari malformation
type Il are almost constant. Neurological examination may
show functional impairment of spinal cord in varying degrees,
depending on the level that occurs in spinal cord. Lesions
located in spinal segments more cranial determine major
neurological damage.

Surgical treatment should ideally occur in the first 24 hours
after birth to decrease the infection rate. The fundamental
goals of surgical repair of MMC are the preservation of
all functional nerve tissue, anatomical reconstruction and
minimizing or preventing the risk of infection of the central
nervous system. Recently, a long study about intrauterine
repair of myelomeningocele (MOMS, 2011) was concluded
and demonstrated benefit of this approach in selected cases.

The authors present a comprehensive review of basic concepts
and recent advances related to MMC with emphasis on the
following aspects: epidemiology, etiology, prenatal diagnosis,
associated anomalies, clinical and surgical treatment
after birth, intrauterine repair, latex allergy, early and late
complications and prognosis.

Key words: myelomeningocele, neural tube defects, folic acid,
intrauterine repair.

1 - Professor Adjunto, Doutor. Disciplina de Anatomia Humana. Instituto de Ciéncias Basicas da Saude. Universidade Federal do Rio Grande do Sul (UFRGS) - Porto Alegre / RS / Brasil.

Neurocirurgido Pedidtrico - Porto Alegre / RS / Brasil.

Fellow em Neurocirurgia Pediatrica University of Texas Southwestern , Children’s Medical Center - Dallas / Texas / USA.
Coordenador Ncleo de Neurocirurgia Pedidtrica, Servigo de Neurologia e Neurocirurgia Hospital Moinhos de Vento - Porto Alegre / RS / Brasil.
Responsavel pelo Servigo de Neurocirurgia Pedidtrica do Hospital da Crianga Santo Antonio, Complexo Hospitalar Santa Casa - Porto Alegre / RS / Brasil.
Neurocirurgido pedidtrico Hospital Materno-Infantil Presidente Vargas - Porto Alegre / RS / Brasil.
2 - Neurocirurgido. Preceptor do Servigo de Neurocirurgia Professor Mario Coutinho. Hospital Beneficéncia Portuguesa de Porto Alegre - Porto Alegre / RS / Brasil.

Recebido em 07 de fevereiro de 2012, aceito em 08 de marco de 2012

Bizzi JWJ, Machado A - Mielomeningocele: conceitos basicos e avangos recentes

J Bras Neurocirurg 23 (2): 138-151, 2012



J B N c Brazilian Journal of Neurosurgery

Jornal Brasileiro de Neurocirurgia

139

Revisdo

INTRODUCAO

A mielomeningocele ¢ uma malformacdo embriondria do
sistema nervoso central que ocorre nas primeiras quatro
semanas de gestacdo decorrente de uma falha no fechamento
do tubo neural resultando numa abertura vertebral, miisculo-
fascial, cutdnea e dural com protrusdo e exposi¢do da medula
espinhal que se encontra aberta em forma plana, recebendo
neste local a denominagdo de placa neural ou placédio. Disto
resulta numa alteracdo funcional da medula espinhal em graus
variados, na dependéncia do nivel medular em que ocorre, lesdes
localizadas em segmentos medulares mais craniais determinam
maiores prejuizos neurolégicos. Os defeitos de fechamento do
tubo neural podem ocorrer na sua por¢do cranial, resultando
em malformacdes como anencefalia e encefalocele ou na
porcdo caudal resultando em malformacdes que em grupo sdo
conhecidas como espinha bifida. A espinha bifida, por sua vez,
pode ser subdividida em oculta ou fechada, quando coberta por
pele e aberta quando hé tecido neural exposto sem cobertura
da pele. Na variante fechada o defeito encontra-se coberto por
tecido cutineo, geralmente com algum apéndice epidérmico
ou depésito de gordura andmalo sobrejacente a malformagao.
Fazem parte desse grupo alteracdes como meningocele,
lipomas lombossacros, seio dérmico, diastematomielia e
mielocistocele. Na espinha bifida aberta, representada pela
mielomeningocele, ocorre exposicdo do tecido nervoso,
podendo este estar recoberto por uma fina camada epitelial
contendo liquor, com aspecto cistico, ndo oferecendo barreira
de protecdo contra o meio externo. A ocorréncia de espinha
bifida aberta se relaciona com anormalidades mais precoces
na embriogénese do sistema nervoso quando comparado com a
espinha bifida oculta como veremos a seguir.

EMBRIOLOGIA

A sequéncia de anormalidades que compde a embriogénese da
mielomeningocele ocorre na terceira e quarta semana de gesta-
¢do durante a fase de fechamento do tubo neural, chamada de
neurulacdo primdria. Malformagdes do sistema nervoso central
que tem origem nesta fase sdo denominadas defeitos do fecha-
mento do tubo neural. Durante o desenvolvimento embriondrio
normal, por volta do 22° dia de gesta¢do, ocorre um espes-
samento e uma invaginaciio do ectoderma dorsal do embrido
formando um sulco longitudinal denominado sulco neural que
progressivamente se aprofunda para formar a goteira neural.

Os labios da goteira neural se fundem formando o tubo neural.
Assim, num determinado periodo da neurulagéo, temos o tubo
neural no meio do embrido e goteira neural em suas extremi-
dades. Com o transcorrer do processo de fechamento do tubo
neural, teremos apenas dois orificios localizados nas extremi-
dades cranial e caudal, que sdo denominados respectivamente
de neur6poro rostral e neuréporo caudal, sendo estes as dltimas
partes do sistema nervoso central a se fecharem. O fechamento
ndo € uniforme no sentido cranial e caudal como se acreditava
anteriormente, e sim apresenta uma sequéncia variada confor-
me demonstrado por Van Allen e col?”. Os pontos mais comuns
de nio fechamento do tubo neural se encontram nas juncgdes
das sequéncias (Fig. 1).

A

Figura 1: Sequéncia de fechamento da placa neural. (Van Allen e col., 1993)

O processo de neurulagdo termina com o fechamento do neu-
réporo caudal na altura do segmento medular de S1 a S2. As
por¢des medulares caudais se formam num estdgio posterior
a neurulagdo primdria, numa fase chamada de canalizac¢do ou
neurulacdo secunddria, entre 28 e 48 dias de gestagdo. O ecto-
derma nao diferenciado se fecha sobre o tubo neural isolando-o
assim do meio externo. Os defeitos ocorridos durante a fase de
neurulacdo primdria que acometem a formagéo do tubo neural
em sua por¢do caudal levam ao surgimento de espinha bifida

Bizzi JWJ, Machado A - Mielomeningocele: conceitos basicos e avangos recentes

J Bras Neurocirurg 23 (2): 138-151, 2012



140

J B N c Brazilian Journal of Neurosurgery

Jornal Brasileiro de Neurocirurgia

Revisao

aberta (mielomeningocele). Os defeitos que ocorrem apds a
fase de neurulacio primdria levam a ocorréncia de malforma-
¢des espinhais cobertas por pele e sdo denominados de defeitos
pos-neurulagio ou disrafismos ocultos?.

EPIDEMIOLOGIA

A mielomeningocele é a malformacdo decorrente do defeito
de fechamento do tubo neural mais frequente. A incidéncia
global varia de 0,1 a 10 casos para cada mil nascidos vivos. A
incidéncia mundial da mielomeningocele tem associacdo com
regides de baixo desenvolvimento sécio-econdmico, como de-
monstrado pelo mapa de defeitos congénitos publicados pela
Organizacio Mundial da Saide em 2003“. Segundo estes da-
dos, as menores prevaléncias de espinha bifida por mil nasci-
dos vivos ocorriam na Franca/Paris (0,077) e Inglaterra/Pais de
Gales (0,095) e as maiores prevaléncias ocorriam no México
(1,525) e Venezuela (1,196). O Brasil foi referido por este estu-
do como sendo o quarto pais com maior incidéncia de espinha
bifida entre os 41 paises estudados, com taxa de 1,139 a cada
mil nascidos vivos.

Dentre as varidveis envolvidas na epidemiologia da mielome-
ningocele, a suplementagfo periconcepcional e as politicas pu-
blicas para o enriquecimento de farindceos e cereais com dcido
félico tem tido seus efeitos amplamente estudados. A redugio
na prevaléncia de defeitos do tubo neural, dentre eles a espinha
bifida, variam entre 16 e 78%, em paises e regides onde o im-
pacto da fortificacdo de farinhas foi estudado (34). No Brasil
a suplementacdo de farinhas com acido félico foi regulamen-
tada pela Agéncia Nacional de Vigilancia Sanitdria (ANVI-
SA) através da resolugdo - RDC n° 344, de 13 de dezembro de
2002, onde ficou determinado que cada 100g destas farinhas
deveriam conter 0,15mg de 4cido félico, tendo as empresas até
junho de 2004 para adequar seus produtos. Alguns estudos ava-
liaram o impacto dessa medida no Brasil, com resultados de di-
minui¢do nacional na incidéncia de espinha bifida da ordem de
40%, com grande variagdo regional®. Essa variagéo regional
observada se relaciona com a capacidade de aquisi¢do domici-
liar média de farinha e derivados, acentuadamente discrepantes
entre alguns estados brasileiros®.

Variacdes de incidéncias entre etnias tém sido relatadas, ocor-
rendo uma menor incidéncia entre negros e asiticos*’. Existe
um risco aumentado de recorréncia apds uma gestacio prévia
de recém-nascido com defeito de fechamento de tubo neural de
3 a 5%, o mesmo risco de um portador de um defeito do tubo
neural de ter um filho com mielomeningocele (risco estimado
para parentes consanguineos de primeiro grau). Parentes de

segundo grau de um portador de mielomeningocele (irmaos e
avos) tem risco estimado de 1 a 2%. O efeito de suplementagio
com dcido félico em doses iguais ou maiores a 0,4 mg podem
reduzir esse risco de recorréncia em 70%?.

ETioLoGIA

A etiologia da mielomeningocele é multifatorial. Muitos es-
tudos epidemioldgicos evidenciaram significativamente a as-
sociacdo de baixas condi¢des socioecondmicas, baixa escola-
ridade dos pais, idade materna inferior a 19 anos e superior a
40 anos, origem hispanica, exposi¢do a hipertermia no inicio
da gestacdo, hiperglicemia ou diabetes, obesidade materna,
medicamentos antagonistas do folato e anticonvulsivantes com
risco aumentado de gestacdes com defeitos de fechamento do
tubo neural, dentre eles a mielomeningocele’. Todas essas ob-
servacdes parecem convergir para um ponto comum que € a
via metabdlica do 4cido félico e da glicose, nos quais agentes
externos ou ambientais dividem efeitos com fatores genéticos.
O metabolismo do folato regula uma complexa rede de vias
bioldgicas bdsicas vitais para o crescimento, diferenciacdo e
proliferacdo celular. Esses processos incluem o metabolismo
da metionina, transulfuragdo, sintese de purinas e pirimidinas,
sintese de serina/glicina, metilagdo biomolecular, sintese de
lipidios de membrana e metabolismo de drogas. A formacao
do tubo neural consiste numa atividade metabdlica intensa na
qual a participacio sincronizada de seus componentes é reque-
rida e onde a a¢do anormal de um gene ou um cofator dessa
via afetaria o balango dos processos metabdlicos mencionados,
resultando em falha no fechamento apropriado do tubo neural.
Dessa forma poderiamos associar baixas condi¢des socioeco-
ndmicas a um consumo insuficiente de dcido félico. Pleomor-
fismos genéticos entre etnias poderiam predispor ou proteger
o individuo quanto a ocorréncia de mielomeningocele. A ex-
posicdo da mie a hipertermia pode resultar em inativagdo ou
reducdo na atividade enzimadtica de componentes metabdlicos
envolvidos no ciclo do folato e demais processos envolvidos
na formagao do sistema nervoso. A hiperglicemia e diabetes e
demais distirbios do metabolismo energético levam a expres-
sdo génica de proteinas deletérias ao tubo neural em formacao.
O estresse oxidativo e a falha no controle apoptético sdo fa-
tores contribuintes no processo de ocorréncia de defeitos de
fechamento do tubo neural e apresentam relacdo com a idade
celular e sua exposicdo a agentes ambientais nocivos. A busca
ao gene responsdvel pelo defeito de fechamento do tubo neural
tem sido intensa e frustrante, em decorréncia da complexidade
da via metabdlica e pelas multiplas varidveis associadas. Mais
de 130 estudos, envolvendo aproximadamente 132 genes, fo-
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ram publicados entre 1994 e 2010 na tentativa de estabelecer
relagdo de genes selecionados com defeitos de fechamento do
tubo neural®%?. Assim é fundamental a preven¢io da ocorréncia
dos defeitos de fechamento do tubo neural com a utilizagdo de
0,4 a 1 mg por dia de 4cido félico pelo menos 3 meses antes de
engravidar até os 3 primeiros meses de gestacdo. Iniciar o uso
apos o diagndstico da gestagdo seria ineficaz, pois o defeito
ocorre nas primeiras 3 semanas p6s-ovulagio.

DiAGNOsTICO PRE-NATAL

A evolucdo de técnicas diagnésticas pré-natais tem permitido
o conhecimento precoce da ocorréncia gestacional de mielo-
meningocele. Isto possibilitou o aconselhamento, informacao
e melhor preparo psicoldgico dos pais quanto a patologia do
bebé na ocasido do parto. Além disso, a programagdo eletiva
do parto através de cesariana e do fechamento precoce neuroci-
rirgico da malformacao t€m diminuido as taxas de mortalidade
e de lesdo secunddria ao tecido nervoso exposto. Em alguns
paises, com o diagnéstico pré-natal estabelecido de mielome-
ningocele e com informagdes adicionais sobre gravidade e de-
mais lesdes associadas, os pais t€ém a opc¢ao de interrup¢do da
gestacdo. Recentemente, com o desenvolvimento da cirurgia
fetal, os métodos diagndsticos pré-natais t€m assumido impor-
tancia ainda mais notdria, diante da possibilidade de correcao
da malformacio ainda no periodo de vida intrauterina como
serd abordado adiante neste capitulo. Os métodos diagndsticos
e seus respectivos usos e aplicacdes sao descritos a seguir.

Dosagem materna da alfa-fetoproteina sérica

A determinag@o do nivel sérico materno de alfa-fetoproteina
¢ realizada no inicio do segundo trimestre gestacional, ideal-
mente entre 16 e 18 semanas, embora possa ser determinado no
periodo entre 14 e 21 semanas de gesta¢do, como triagem para
defeitos de fechamento do tubo neural. Setenta e nove por cen-
to das gestagdes com defeito de fechamento do tubo neural e
3% das gestagcdes normais apresentam niveis considerados ele-
vados de alfa-fetoproteina no sangue materno. Apesar de muito
usada como triagem no passado, atualmente sua utilizacao esta
em desuso. Os fatores que contribuiram para isto foi a baixa
especificidade do exame, com niveis elevados de alfa-fetopro-
tefna presentes em outras indmeras condicdes clinicas fetais,
a falta de estudos especificos para a regido na qual a paciente
vive e que servird de base para determinacdo de qual o risco
associado a um valor elevado obtido por esse exame e o trans-
torno gerado pela obtencdio de um exame falso-positivo que
em um nuimero considerdvel de casos ndo corresponde a uma
patologia subjacente de fato®. Por dltimo, a ecografia fetal de

primeiro e segundo trimestre, com o avango tecnolégico, tem
permitido um diagndstico precoce e detalhado de alteragdes
morfoldgicas associadas a malformacdes fetais, dentre elas a
mielomeningocele e demais altera¢des relacionadas.

Ecografia fetal

A sensibilidade da ecografia fetal de alta resolugio é préxima
de 100% na triagem pré-natal de defeitos de fechamentos do
tubo neural, podendo predizer o nivel exato do acometimento
em 64% dos casos, em maos experientes’*#. A primeira eco-
grafia gestacional € realizada no primeiro trimestre, idealmente
entre 11 e 13 semanas, com o objetivo de datar corretamente
a idade gestacional, podendo identificar de forma basica anor-
malidades anatdomicas fetais as quais podem corresponder a um
risco aumentado de malformacao fetal ou alteragdes cromosso-
micas (ex.: medida da translucéncia nucal e trissomia do 21).
Embora este exame de primeiro trimestre ndo seja especifico
para a detecg@o de anormalidades de fechamento do tubo neu-
ral, podemos encontrar relatos na literatura de diagnéstico de
mielomeningocele com ecografia tridimensional de alta reso-
Iugdo na nona semana de gesta¢do’. O exame cujo objetivo é
estudar a anatomia externa e interna do feto para certificagdo
acerca da existéncia, ou ndo, de defeitos da forma, a que se
costuma chamar malformagdes ou defeitos congénitos, é a eco-
grafia obstétrica morfoldgica do segundo trimestre gestacional,
idealmente realizada entre 20 e 22 semanas. O exame ecogra-
fico fetal pode detectar duas alteracdes cranianas que ocorrem
em associacdo com a mielomeningocele. A primeira delas é
conhecida como “sinal do limao” e consiste num cavalgamen-
to 6sseo frontal na sua visualizag@o biparietal em decorréncia
de uma baixa pressdo intracraniana fetal secundéria a perda
liquérica espinhal (fig. 2). Esta alterac@o ecografica pode estar
presente em outras malformacdes fetais além da mielomenin-
gocele*’S, A segunda alterac@o craniana associada, denomina-
da “sinal da banana”, consiste numa deformidade do tronco
encefalico com um cerebelo alongado em formado biconcavo
(lembrando uma banana) envolvendo o tronco e obliterando a
cisterna magna’(fig. 2).

Figura 2: Exame ecogréfico mostrando alteragées cranianas em pacientes com
mielomeningocele. As alteragoes estdo indicadas por setas..

A ecografia pode apresentar restricdes diagnodsticas, dentre
elas aquelas dependentes do examinador, sendo que para que
a ecografia permita a deteccio de anomalias morfoldgicas
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fetais dependera de outros fatores como a época da gestagio
(mais confidvel entre as 20-22 semanas), o tipo de anomalias
(algumas tém pouca ou nenhuma expressividade ecografica),
as condicdes da gravida que podem dificultar o exame (obe-
sidade, pouco liquido amnidtico) e a prépria posicao do feto.

Ressoniancia Magnética (RM)

Diante das limitagcdes que podem ocorrer com 0 exame eco-
grafico, como vimos anteriormente, a RM tem sido progressi-
vamente mais utilizada, fornecendo imagens fetais com gran-
de resolucdo, a despeito do movimento fetal (fig. 3). A RM
pré-natal é um excelente exame de imagem ndo invasivo, sen-
do uma alternativa para casos onde a ultrassonografia de alta
resolucdo ndo € diagnodstica ou fornece dados que requerem
um estudo de imagem complementar”. A comparagio entre
ultrassonografia trans-abdominal e RM na detec¢do de mielo-
meningocele nio resultou na identificagdo de uma modalidade
superior a outra’®, permanecendo a RM pré-natal como um
adjunto aos exames ecograficos fetais.

Figura 3: Imagem de RM de gestagdo gemelar com fetos intrauterinos em
secgao longitudinal onde observamos a mielomeningocele (seta vermelha),
malformacdo de Chiari Il associada (seta amarela) e hidrocefalia. A direita feto
com desenvolvimento normal sem a presenga das anormalidades apontadas e
sem dilatagao do sistema ventricular.

Amniocentese

A dosagem de alfa-fetoproteina e de acetilcolina no liquido
amnidtico tem uma acuracia estimada de 99% e uma taxa de
falsos-positivo de 0,34% (38). A amniocentese é tinica em ofe-

recer informagdes acerca de condi¢des bioquimicas e citoge-
néticas fetais; entretanto, pelo periodo ideal de sua realizagio
ser entre 15-20 semanas (tempo necessdrio para a formagdo de
volume adequado de liquido amniético), pelo tempo de obten-
c¢do dos resultados laboratoriais e sua interpretac¢do, pelo risco
inerente ao procedimento num contexto de desenvolvimento de
técnicas de imagens ndo invasivas de alta resolugdo, a amnio-
centese tem tido indicacdo reduzida no diagndstico de defeitos
de fechamento do tubo neural, reservando-se ttil na detecgio
sindrdmica de malformagdes que incluem a mielomeningocele
no seu fendtipo, como ocorre na trissomia do cromossomo 13
e 18.

ANOMALIAS ASSOCIADAS

Um grande niimero de anomalias é possivel numa crianga com
mielomeningocele. As malformacgdes descritas a seguir podem
ocorrer ou ndo em diversas combinacdes e niveis de gravidade.

Alteragdes vertebrais incluem auséncia de processos espinho-
sos, ldminas vertebrais ausentes ou rudimentares, redugdo no
tamanho antero-posterior dos corpos vertebrais (aspecto ova-
lado), pediculos afastados e anormalmente curtos, presenga de
hemivértebras com graus variados de fusdo de corpos verte-
brais e de processos transversos.

Uma par de anomalias associadas a mielomeningocele sdo
quase constantes: a hidrocefalia e a malformacao de Chiari tipo
II. A dilatacdo do sistema ventricular é vista em praticamente
todas as criancgas, no entanto a hidrocefalia com hipertensdo in-
tracraniana e dilatacdo ventricular progressiva com necessida-
de de colocagdo de vélvula de derivacdo ventriculo-peritoneal
estd presente em aproximadamente 80% a 90% das criangas
com mielomeningocele. A malformagdo de Chiari tipo II é
uma alteracao estrutural e morfolégica do rombencéfalo quase
sempre associada a mielomeningocele. A fossa posterior tem
tamanho reduzido e a tenda do cerebelo possui implantagao
baixa, consequentemente com localizagdo mais baixa dos
seios transversos e confluéncia dos seios. O mesencéfalo, es-
pecialmente a regido tectal, estd angulado (forma de bico) e o
aqueduto cerebral é andmalo. A ponte e o bulbo estdo curvados
posteriormente e rebaixados, com o bulbo insinuando-se para
dentro do canal cervical superior juntamente com as tonsilas,
verme cerebelar e raizes de nervos cranianos inferiores. Apla-
sia de nucleos de nervos cranianos e defeitos de mieliniza¢ao
foram encontrados em 76% dos casos de mielomeningocele
em estudos de necropsias’’.
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Outras anomalias comumente associadas sdo heterotopias, po-
limicrogiria, disgenesia ou agenesia de corpo caloso e cerebe-
lar (72% a 92% dos casos). Alteracdes medulares associadas
a mielomeningocele incluem siringomielia, diastematomielia
e defeitos de mielinizagio, encontrados em 88% dos casos’’.

Malformacgdes sistémicas associadas podem comprometer o
trato gastrointestinal, pulmonar e sistema cardiovascular. Al-
teragdes craniofaciais aparecem com relativa infrequéncia.
Malformacgdes gastrointestinais incluem hérnia inguinal, di-
verticulo de Meckel, ma rotacdo intestinal, onfalocele e anus
imperfurado. Alteracdes cardiovasculares incluem defeitos
septais atriais ou ventriculares, ducto arteriovenoso patente e
coarctacdo adrtica®.

TRATAMENTO

CUIDADOS PERINATAIS

O diagnéstico pré-natal da mielomeningocele, como aponta-
mos anteriormente, permite que uma série de cuidados possam
ser antecipados, referentes ao parto, aconselhamento e infor-
macao dos pais sobre morbidades associadas e as medidas a
serem tomadas imediatamente apds o nascimento, bem como
o0 sobreaviso dos profissionais envolvidos no tratamento multi-
disciplinar do paciente com mielomeningocele.

Escolha do tipo de parto

O parto cesareo realizado antes do inicio do trabalho de parto
tem sido a maneira amplamente utilizada para dar a luz a uma
crianca com mielomeningocele. Este tipo de indicacio parece
6bvia em sua teoria, pois o parto cesareo eletivo antes do inicio
das contragdes uterinas mais frequentes e intensas que confi-
guram o trabalho de parto evitaria o trauma mecanico do tecido
nervoso exposto intraidtero e no seu trajeto pélvico durante o
parto vaginal, resultando em melhor prognéstico neurolégico
funcional. Entretanto, inimeros estudos (com variaveis como
parto vaginal versus cesdrea, parto antes versus apos inicio do
trabalho de parto, parto pélvico versus cefdlico) falharam em
comprovar essa hipétese, muitos deles surgidos da observagao
de criancas nascidas de parto vaginal sem o diagnéstico prévio
de mielomeningocele’*/8202228 Por outro lado, Luthy e cols de-
monstraram uma rela¢do de risco aumentado em 2,2 vezes de
comprometimento motor severo aos dois anos de idade para
criancas com mielomeningocele ndo complicada nascida apds
o inicio do trabalho de parto, seja através de cesdrea ou parto
normal, comparado com criangas nascidas por cesdrea antes do

inicio do trabalho de parto®. Nos casos com macrocrania pela
hidrocefalia a cesdrea estaria indicada para evitar os riscos da
despropor¢do céfalo-pélvica no parto vaginal. A despeito de
dados inconclusivos, a cesarea eletiva tem sido recomendada
como forma de nascimento para beb&s com diagnéstico pré-
natal de mielomeningocele, tdo logo se obtenha condicdes fe-
tais de maturagdo possibilitando a sincronizagéo e otimizagéo
do atendimento neonatal.

Avaliacao e manejo pré-operatorio

Apds 0 nascimento o objetivo inicial € a estabilizacdo do re-
cém-nascido. As condic¢des respiratérias e cardiacas devem ser
avaliadas. Embora seja geralmente nio sintomdtica em neona-
tos, a malformacdo de Chiari II pode cursar com disfuncio do
tronco encefalico e nervos cranianos inferiores, manifestando-
se como apnéia central ou estridor por paralisia de cordas vo-
cais. O placddio deve ser protegido por gaze estéril umedecida
com solucdo fisiolégica morna, coberto por curativo pldstico
(evita evaporagdo e aderéncia do curativo) e o paciente deve ser
mantido em decubito ventral ou lateral para ndo exercer pres-
sdo sobre o tecido exposto. As medidas de ndo exposi¢do ao 14-
tex devem ser tomadas desde o parto. Antibidticos profilaticos
sdo recomendados antes do reparo cirdrgico para minimizar o
risco de meningite e ventriculite’.

Exame Neurolégico

O exame neurolégico inicial deve contemplar o nivel medular
sensitivo-motor e o grau de hidrocefalia, se estiver presente. O
exame da lesdo inclui inspecdo da malformacdo, seu formato
e tamanho da falha e a integridade da pele adjacente. A deter-
minacdo do nivel sensitivo deve ocorrer com o recém-nascido
relaxado e calmo, sendo feita através do estimulo cutianeo dos
membros inferiores de distal para proximal com objeto pon-
tiagudo enquanto se observa a resposta da crianga através de
movimentos de membros superiores e da face para cada der-
matomo testado. O nivel sensitivo costuma ser um ou dois
segmentos acima do nivel motor. Para determinagdo do nivel
motor a crianga € estimulada no dorso ou membros superiores
com um objeto pontiagudo. Uma crianga com nivel em T12
ou superior tem membros inferiores com paralisia fldcida. Fle-
xa0o do quadril corresponde a fung¢do dos segmentos de L.1-L.3,
enquanto que a extensiao do joelho requer funcdo de L2-1L4.
Ocorrendo flexdo do joelho, subentende-se preservacdo de
niveis entre L5-S2. A flexdo plantar do pé corresponde aos
niveis S1-S2 e a flexdo dorsal aos niveis L4-L5*. Cerca de
um terco das criangas recém-nascidas com mielomeningocele
apresentam sinais de mielopatia, apresentando hiperreflexia e
clonus®.

A hidrocefalia pode estar ausente antes do fechamento da mie-
lomeningocele, apresentando o neonato uma relativa microce-
falia. O exame ecogréfico pode evidenciar ventriculos peque-
nos. A aferi¢do do perimetro cefédlico e estado das fontanelas
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fornece informagdes que servirdo para comparagdes futuras,
podendo orientar a necessidade da ecografia transfontanelar
seriada, exames de imagens e de derivago ventricular.

Cerca de 90% dos neonatos com mielomeningocele apresen-
tam algum grau de comprometimento neurogénico vesical.
A observacdo de perda urindria enquanto o bebé chora ou se
move pode predizer incontinéncia urindria, enquanto a pre-
senga de jato urindrio e miccdo intermitente pode sugerir in-
continéncia parcial. A saida constante de meconio pelo anus
infere provavel hipotonia do esfincter anal. Essas observacdes
iniciais, contudo, ndo permite conclusdes definitivas acerca da
condigdo fisioldgica e grau de disfungdo vesical e esfincteriano
tardio.

TRATAMENTO CIRURGICO

Com o entendimento de que os déficits neuroldgicos presen-
tes ao nascimento associados com a mielomeningocele sdo,
em sua vasta maioria, permanentes e irreversiveis, os objetivos
fundamentais do reparo cirdrgico da mielomeningocele sdo a
preservacao de todo tecido nervoso vidvel, reconstituicio ana-
toOmica e a minimizag¢do ou prevencdo do risco de infec¢do do
sistema nervoso central.

O momento de fechamento da mielomeningocele deve ser o
mais precoce possivel, mas nio é considerado uma emergén-
cia cirtirgica. Uma vez avaliada as condicdes clinicas cardio-
pulmonares, o reparo cirirgico deve ocorrer idealmente nas
primeiras 24 horas apds o nascimento. A brevidade com que
¢ tratada a questdo ndo se relaciona com a possibilidade de
reversdo de comprometimentos neurolégicos existentes, mas
sim decorrente do risco progressivo de infeccdo (meningite e
ventriculite) associado com o atraso na realizacdo do procedi-
mento. Estudos t€ém demonstrado associacdo com altas taxas
de infec¢do, permanéncia hospitalar, uso de antibidticos e com-
plicagdes neuroldgicas em paciente submetidos a corre¢do da
mielomeningocele apds 72 horas de nascimento!’.

A preparagdo para a cirurgia inclui o cuidado constante com
a placa neural exposta, com a preven¢do de hipotermia e ma-
nuten¢do da euvolemia. O neonato € encaminhado para a sala
cirdrgica em ambiente latex free. A intubago orotraqueal deve
ser realizada com o paciente em decubito lateral ou decibi-
to dorsal, desde que esteja repousando sobre apoios que nio
exer¢am pressdo sobre o placddio (por exemplo, repousando
sobre os antebracos de um auxiliar). A sondagem vesical é rea-
lizada no pré-operatdrio e mantida no pds-operatério imediato
enquanto o paciente mantém a posicio de decubito ventral, na
qual pode ser dificil a avaliagdo da distensdo vesical por reten-
¢do urindria. O recém-nascido € entdo colocado em decibito
ventral, com coxins de protecdo para o térax e quadril, dimi-
nuindo a pressdo sobre o abdome (fig. 4).

Figura 4: Recém-nascido com mielomeningocele em decubito ventral na mesa
cirdrgica com coxins sob torax e quadril, com monitorizagao multiparamétrica.

A placa neural entdo deve ser irrigada com cuidado com so-
lucdo fisioldgica e coberta com curativo estéril imido e ndo
aderente. A regido ao redor do placédio protegido deve ser des-
germada e subsequentemente procedido a antissepsia, numa
regido mais ampla possivel, contemplando todo o dorso e por-
¢oes laterais do tronco, caso a obtencao de retalhos ou incisdes
de alivio sejam necessdrias. A colocacdo dos campos cirdrgi-
cos estéreis segue 0 mesmo principio.

A cirurgia comeca com a identificacdo das margens da placa
neural, do canal central da medula e da goteira neural primiti-
va, que fornece orientacdo relativa a linha média do placédio,
terminando rostralmente no canal central medular. Em alguns
casos pode-se observar a saida de liquor através do canal cen-
tral da medula (fig. SA).

A disseccdo inicia-se circunferencialmente com a utilizagdo
do microscépio cirtirgico, separando o placédio da camada
epitelial, na chamada zona intermedidria ou zona juncional.
O uso do eletrocautério ndo ¢ indicado. A hemostasia quando
necessdria € feita com pinga bipolar. Essa dissec¢do permite
ao cirurgido ver a pia e aracnoide aderida na periferia da placa
neural. A separacdo cuidadosa do placdédio dos elementos epi-
teliais diminuem a chance de futuros tumores epiderméides de
inclusdo. As margens laterais da superficie ventral do placédio
fazem correspondéncia a lamina alar ou zona de entrada das
raizes dorsais, onde se encontram as raizes sensitivas dorsais.
A porcao medial da superficie ventral do placédio corresponde
a lamina basal, que contém as raizes nervosas ventrais ou mo-
toras . Assim a pia-aracnéide encontra o placédio em sua mar-
gem lateral da superficie ventral. Esse conhecimento anatdmi-
co é importante para a reconstituicio da medula espinhal e seus
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envoltérios. Apés a disseccdo circunferencial do placédio da
regido epitelial, a pele é afastada lateralmente. Essa manobra
permite ao cirurgido uma visualizagdo do espago subaracnéide.
A duramater estd comumente aderida a pele poucos milime-
tros lateralmente a margem epitelial. Raizes ou radiculas aber-
rantes, que costumam sair do placédio e terminar aderindo-se
aos envoltérios meningeos na zona intermedidria, podem ser
identificadas e seccionadas, pois nio sdo funcionantes. A dis-
seccdo da duramater se inicia lateralmente e se dirige para as
porgdes craniais e caudais bilateralmente. O espago extradural
¢é acessado e esse plano é dissecado medialmente até que se
observe gordura epidural, caracteristicamente encontrada no
canal medular. A menos que seja muito fino ou volumoso, o
tubo neural deve ser sempre reconstituido através de sutura nos
bordos da pia-aracnéide com fio prolene com agulha pequena
curva e atraumadtica no sentido rostral para caudal (fig. 5B).
Assim a placa neural assume o formato de um tubo e o ca-
nal central é reconstituido. Essa reconstrugdo tubular da placa
neural é importante porque pode diminuir a possibilidade de
aderéncia cicatricial de elementos neurais, resultando tardia-
mente em medula presa com o crescimento da crianga. Mesmo
que haja ddvidas se esta manobra possa evitar a ocorréncia de
medula presa, com certeza facilita a cirurgia de liberagdo da
medula caso seja necessdria no futuro. A dura-mater deve ser
fechada cuidadosamente a fim de evitar o vazamento liquori-
co, com a precaugdo de ndo constringir os elementos neurais
no seu interior (fig. 5C). Quando a dura-mater disponivel néo
permite seu fechamento adequado, pode-se utilizar preferen-
cialmente retalho de fascia lata ou aponeurose lombossacra
como enxerto. Realiza-se entdo manobra de Valsalva e eleva-
¢do da cabeceira da mesa cirtrgica para avaliar a ocorréncia de
pontos de vazamento liquérico. A mobilizagdo e aproximagdo
da fascia muscular para-espinhal é opcional na otimizagio do
fechamento dural, podendo ser utilizada em casos de tecido
dural muito fino e fridvel. O fechamento da pele deve ser feito
na linha média sempre que possivel. A pele no entorno deve ser
dissecada entre o tecido muscular e subcutaneo com o cuidado
de preservar o seu suprimento sanguineo e diminuir a tensdo do
fechamento. A sutura da pele € feita com pontos separados com
fechamento minucioso do subcutineo com pontos invertidos
simples (fig. 5D). Ocasionalmente, dependendo do tamanho da
falha cutinea, o fechamento pode ser muito dificil ou impos-
sivel. Nesses casos podem ser necessdrias técnicas de rotacdes
locais de retalhos cutineos (ex. zetaplastia), suturas de alivio
laterais, expansores teciduais ou retalhos miocutineos de gran-
de dorsal e gliteos.

Figura 5: Imagem cirurgica. Em “A” observa-se a placa neural exposta, zona
intermediaria e tecido epidérmico circunjacente (estruturas descritas de medial
para lateral); em “B” procedido o fechamento da placa neural e restituicéo do
tubo neural; em “C” a duramater descolada junto a pele é fechada (observa-se
presenga de gordura epidural); “D” apos fechamento do subcuténeo e pele, sem
sinais de ma perfusao sanguinea da ferida cirirgica.

POS-OPERATORIO

No pés-operatdrio, o paciente ¢ mantido no ber¢co em decu-
bito ventral para evitar pressio sobre a pele aproximada, com
sondagem vesical de demora e muita atengdo ¢ dirigida para a
ferida operatéria e para o possivel desenvolvimento de hidro-
cefalia. A prevengdo de contaminacgio por fezes pode ser feita
com o uso de barreiras plasticas entre o Anus e a ferida operat6-
ria ou simplesmente deixando-se a fralda aberta. O tempo para
retirada dos pontos cutineos estd na dependéncia do processo
de cicatrizacdo, ndo sendo realizado antes de 12 dias de p6s-
operatdrio.

O controle didrio de perimetro cefélico, estado das fontanelas
e a realizagdo de exames de imagem como ultrassom trans-
fontanelar ou tomografia computadorizada orientam quanto ao
desenvolvimento de hidrocefalia e a necessidade de derivagdo
ventricular.

Na auséncia de sinais clinicos evidentes de hidrocefalia ou
ma cicatrizagdo da ferida operatéria, tem inicio uma série de
avaliacdes e cuidados poés-cirtrgicos. O parecer uroldgico é
importante para determinar o grau de disfun¢@o esfincteriana
e vesical, presenga de refluxo vesico-ureteral, de infeccdes e
para dar inicio ao programa de cateterizacdo intermitente caso
esteja indicado. O cirurgido ortopédico pedidtrico avalia as
anormalidades comuns nestes casos: deslocamento neurogéni-
co de quadril e deformidades de extremidades inferiores. Os
pais necessitardo de orientacdes e esclarecimentos constantes
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por parte dos diferentes profissionais, devendo ser oferecido
suporte psicolégico aos mesmos.

COMPLICACOES PRECOCES

Entende-se por complicagdes precoces aquelas ocorridas nas
primeiras semanas apds o ato operatério. Inerente a mielo-
meningocele, as possiveis morbidades que podem complicar
a evolucgdo clinica e que podem ser antecipadas pela equipe
assistente sdo a hidrocefalia, fistula liquérica, necrose ou deis-
céncia de ferida operatdria e infeccio cirdrgica com ou sem
meningite.

O desenvolvimento de hidrocefalia costuma ocorrer apds o
fechamento da mielomeningocele. Apenas 15% dos pacientes
com mielomeningocele nascem com sinais clinicos de hidro-
cefalia; contudo, oitenta por cento dos que ndo a manifestam
ao nascimento irdo desenvolver hidrocefalia precocemente,
muitas vezes dentro de uma ou duas semanas. Esses pacientes
necessitam de derivagdo ventriculo-peritoneal, que permite a
diminuicdo da pressdo liquérica, diminuindo a tensdo na ferida
cirdrgica e reduzindo o risco de vazamento de liquor. Muitas
criancas com mielomeningocele apresentarem ventriculos au-
mentados sem sinais ou sintomas clinicos de aumento de pres-
sdo intracraniana e sem prejuizo neurolégico funcional. A col-
pocefalia, dilatagcdo desproporcional dos cornos occipitais dos
ventriculos laterais comparado com os cornos frontais, pode
estar presente mesmo em pacientes sem hipertensdo intracra-
niana.

O adequado fechamento da duramater reduz a chance de fistu-
la liquérica. O risco de fistula liquérica é maior quanto maior
¢ a mielomeningocele (maior a falha tecidual). Como vimos
anteriormente, a ocorréncia de hidrocefalia € um dos fatores
responsdveis pelo de vazamento de liquor, necessitando de al-
guns dias para seu desenvolvimento subsequente ao tratamento
cirdrgico. Entretanto, se ocorrer vazamento liquérico nos pri-
meiros dias de pds-operatdrio, é necessario o reforco com su-
turas adicionais o mais precoce possivel. Muitas vezes a tnica
maneira de resolver a fistula liqudrica € tratando a hidrocefalia
com derivagdo ventriculo-peritoneal.

A deiscéncia cirdrgica € uma das complicacdes precoces mais
frequentes na primeira semana pds-operatdria. A principal for-
ma de evitar sua ocorréncia € diminuindo a0 miximo a tensdo
das suturas durante a aproximacao cutinea, fazendo uso de in-
cisdes de alivio ou retalhos quando necessario.

Os indices de infeccdo poés-operatéria de mielomeningocele
para um recém-nascido que ndo se apresentava contaminado
no pré-operatorio e que fez uso de antibioticoterapia profilatica
é cerca de 1 a 1,5%*. Os principais patégenos envolvidos na
infeccio meningea s@o bacilos entéricos gram negativos. Os si-
nais e sintomas de infec¢do podem ocorrer precocemente den-
tro um a trés dias de pds-operatério. A formacdo de abscesso

junto ao placddio internalizado pode ndo acarretar alteragdes
superficialmente visiveis de ferida operatéria. Dessa forma,
recém-nascidos com sepse de foco ndo identificado nos pri-
meiros trés dias de pds-operatério de fechamento de mielome-
ningocele devem ter amostra liquédrica ventricular, para avaliar
possibilidade de meningite.

COMPLICAC()ES NEUROLOGICAS TARDIAS
Medula Presa

Aproximadamente 10 a 30% das criancas irdo desenvolver sin-
drome de medula presa apés a reparagdo de uma mielomenin-
gocele. Como essencialmente todas as criangas com mielome-
ningocele reparada terd uma medula com implanta¢do baixa
demonstrada no exame de RM, o diagndstico de medula presa
é feito com base em critérios clinicos (fig. 6A). As seis formas
mais comuns de apresentacdes clinica sdo fraqueza progressiva
(55%), piora da marcha (54%), escoliose (51%), dor (32%),
deformidade ortopédica (11%), e disfuncdo uroldgica (6%),
variando em percentual entre estudos (21, 27). O diagndsti-
co precoce e liberacdo cirdrgica da medula presa resulta em
estabilizacdo ou melhora dos sintomas na maioria dos casos.
Apesar de estudos avaliarem a ocorréncia de medula presa em
adultos, acredita-se que o estiramento medular decorrente de
seu ancoramento seja desenvolvido na fase de crescimento,
variando desde o primeiro ano até cerca de 20 anos de idade,
periodo no qual devemos estar atentos ao seu desenvolvimento.
O objetivo primdrio da cirurgia € separar a medula espinal de
onde ela € aderente e aliviar o estiramento da porcdo terminal
da medula (fig. 6B). Na observacdo do surgimento ou piora
de sintomas relacionados com medula presa, devemos sempre
descartar a existéncia de outras morbidades associadas, como
sintomas decorrentes da malformag¢ao de Chiari, siringomielia,
hidrocefalia ou do mau funcionamento da derivacao ventricular
se esta estiver sida previamente instalada. Como a medula pre-
sa pode se manifestar através de sinais ou sintomas ortopédicos
e/ou uroldgicos, as criancas com mielomeningocele devem re-
ceber um tratamento e acompanhamento multidisciplinar, por
neurocirurgides, ortopedistas, urologistas, fisioterapeutas que

Figura 6: Medula Presa. Em “A” RM sagital ponderada em T1 evidenciando
aderéncia medular junto a cicatriz da corregao cirrgica de mielomeningocele; em
“B” imagem transoperatéria com intensa aracnoidite cicatricial junto a medula e
raiz com trajeto ascendente (seta).
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Malformacio de Chiari 11

A malformacdo de Chiari tipo II ocorre exclusivamente em
pacientes com mielomeningocele, com teorias acerca do seu
surgimento envolvendo disgenesias do rombencéfalo e a exis-
téncia de um fluxo liquérico de saida através da mielomenin-
gocele®. Praticamente todos os pacientes com mielomeningo-
cele apresentam a malformacao de Chiari II (fig. 7); entretanto,
apenas 20% a 30% terdo sintomas relacionados com a sua pre-
senga. Apesar da sua relativamente baixa manifestacdo clinica,
a malformagdo de Chiari sintomdtica é responsdvel pela mor-
talidade de cerca de um ter¢co dos pacientes que a manifestam.
Sendo o seu reconhecimento e diagndstico precoce fundamen-
tal para a instituicao do tratamento neurocirdrgico imediato. A
sintomatologia e seu significado clinico podem ser diferencia-
dos em dois grupos etarios®.

Figura 7: RM ( corte sagital T1) evidenciando malformagao de Chiari tipo Il com
deslocamento inferior do tronco encefélico e herniagéo pronunciada do cerebelo
até o nivel de C4.

Em criancas com idade mais avangada, pode ocorrer sintomas
de Chiari II que se assemelham aqueles que ocorrem na mal-
formagdo de Chiari tipo I, com tendéncia a serem mais insi-
diosos e lentamente progressivos. A manifestacdo clinica nesse
grupo se relaciona com sinais e sintomas de mielopatia cer-
vical, representada por perda de habilidades manuais, atrofia
muscular (bem evidente nas maos), fraqueza, espasticidade de
extremidades e dor crinio-cervical. A siringomielia costuma
estar associada e serd descrita a seguir.

Em pacientes que manifestam sintomas até dois anos de idade
predominam aqueles relacionados com disfunc¢des de nicleos
e nervos cranianos, podendo requer intervengdo neurocirirgica
de urgéncia. Nesse grupo podem ocorrer sinais e sintomas cli-
nicos de disfagia neurogénica, como dificuldade de degluti¢do,
aspiracdo, regurgitacdo nasal, tempo de alimenta¢do prolon-

gado, perda de peso, reflexo de suc¢do diminuido ou ausente.
Sintomas respiratdrios decorrente de paralisia de cordas vocais
podem ser observados imediatamente apds o nascimento e
manifestam-se através de choro fraco ou ausente e estridor ins-
piratério. Quando esses sintomas sdo menos evidentes mas sua
existéncia € suspeitada, o exame laringoscépico direto pode
fornecer o diagndstico de malformacéo de Chiari sintomética
pela presenca de paralisia das cordas vocais.

Uma vez diagnosticado sintomas de descompensagdo do Chia-
ri I, como disfuncéio do tronco encefilico, o primeiro passo
€ sempre descartar a presenca de hidrocefalia e/ou disfung@o
da derivacdo ventriculo-peritoneal. Realiza-se um exame de
imagem para avaliacdo ventricular e diagnéstico diferencial,
procedendo logo ap6s a pungdo do reservatério do sistema de
derivacdo ventricular. Caso haja obstrucido do cateter ventri-
cular deverd ser realizada uma ventriculostomia externa ou
revisdo da valvula, mesmo na auséncia de sinais de hiperten-
sdo intracraniana evidentes. A descompressdo da fossa poste-
rior deve ser realizada quando o teste do sistema de derivagdo
mostra perfeito funcionamento ou se ndo houver regressdo dos
sintomas ap0s 48 horas da adequada drenagem ventricular. Da-
queles pacientes portadores de malformagdo de Chiari sinto-
matica, apenas 17% necessitardo de tratamento neurocirtrgico
descompressivo’.

A descompressdo cirtirgica da fossa posterior de pacientes com
malformacdo de Chiari tipo II sintomdtica possui particulari-
dades. Para programacdo cirdrgica é necessario uma RM da
juncdo cranio-cervical, que orientard a extensdo das laminecto-
mias. Aten¢do para a posicdo da confluéncia dos seios venosos
(tércula) que possui implantacdo anormalmente baixa, muito
préoxima do forame magno. Em virtude disso e pela presenca
de lagos venosos durais proeminentes nesses pacientes o risco
de hemorragia associado a uma abertura dural é grande neces-
sitando muita cautela do cirurgido. Deve ser feita a pldstica
dural e ndo deve ser tentada a remoc¢do do tecido neural do
canal medular. Os resultados cirtirgicos se relacionam com a
brevidade do tratamento, sendo relatado desaparecimento dos
sintomas em 69% dos pacientes nos primeiros dois dias apds o
procedimento™.

Siringomielia

A siringomielia € um achado frequentemente associado a mie-
lomeningocele, com prevaléncia variando entre 20 e 53% em
diferentes estudos’’. A RM € o exame que apropriadamente de-
monstra sua existéncia e extensdo (fig. 8).
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Figura 8: RM da regiéo crénio-cervical ( corte sagital T1 ), mostrando cavidade
siringomiélica medular cervical em associagédo com malformagéo de Chiari II.

A formacdo da cavidade siringomiélica é decorrente do
bloqueio da circulagdo liquérica ao nivel da jungdo cranio-
vertebral, pela malformacdo de Chiari II. A siringomielia
divide sintomas com outras morbidades associadas com a
mielomeningocele, como malformacdo de Chiari, medula
presa, hipoplasia medular e hidrocefalia, sendo muitas
vezes achados concomitantes. Os sintomas associados com
siringomielia incluem dissociag@o sensitiva, atrofia muscular
segmentar, espasticidade, escoliose, diminuicdo de forca,
disfuncdo vesical e dor. Apesar de sua ocorréncia frequente em
pacientes com mielomeningocele, a causa dos sintomas pode
ser associada a siringomielia em cerca de 5 a 10% dos casos
de mielomeningocele’’. A descompressio da fossa posterior
com duroplastia, e desbloqueio da circulacdo liquérica ao
nivel do forame magno, pode resolver a siringomielia. No
entanto, ao contrario do Chiari I onde esta técnica tem taxa
de sucesso elevada de resolugdo da siringomielia (>90%) ,
nos casos de Chiari II a taxa de sucesso € bem mais baixa
(<50%). Assim, considerando que a cirurgia de descompressao
pode ser muito sangrativa e com uma taxa de sucesso baixa,
muitos autores preferem recomendar a derivacdo da cavidade

siringomiélica, geralmente para o peritonio, jA4 com primeira
opcdo de tratamento.

Complicacdes do sistema de derivaciio ventricular

Apds implantacao do sistema de derivagao ventricular o médico
neurocirurgiao serd por vezes requisitado para fornecer parecer
quanto ao funcionamento e estado do dispositivo. Passado seis
meses da cirurgia de colocacio da derivagdo a incidéncia de
infeccdo primdria no sistema é baixa e o seu manuseio des-
necessario para obtencdo de amostras liqudricas pode resultar
em contaminagdo bacteriana. Descartando-se exposicdo cuta-
nea de componentes do sistema, hiperemia junto ao trajeto do
cateter ou valvula e foco séptico abdominal, deve-se pesquisar
cuidadosamente as etiologias mais comuns de febre nesses pa-
cientes (infeccdo de trato urindrio, de vias aéreas, otites, gas-
troenterites), antes de se proceder a amostragem de liquor. Os
sintomas de obstru¢do ou disfun¢do da deriva¢do costumam
ser cefaleia, vOmitos e letargia. Estima-se que nos primeiros 5
a 10 anos ap6s a insercdo do dreno, metade dos pacientes néo
necessitard de revisdes em decorréncia de sua obstrucio, um
terco necessitard de uma ou duas revisdes e os 20% restantes
necessitardo de trés ou mais revisdes*.

Alergia ao latex

Criangas com mielomeningocele apresentam risco aumentado
de sensibiliza¢do com consequentes reacdes alérgicas exacer-
badas ou anafiléticas por exposicao ao latex. A prevaléncia va-
ria entre 25 e 65% entre diferentes estudos, enquanto que em
criangas normais a prevaléncia é de 0,7%?%*. A exposi¢io ao 14-
tex decorrente de multiplas cirurgias para colocagdo e revisdes
de derivacdo ventricular, cirurgias uroldgicas, cateterismos ve-
sicais repetidos, procedimentos ortopédicos, histéria de atopia
e sexo feminino sio associados com maior prevaléncia de aler-
gia ao ldtex?. A exposicéo intraoperatéria ao ldtex resultando
em resposta anafildtica tem taxa de mortalidade associada de
3,4%%. Alguns alimentos como banana, tomate, amendoim,
mamao, nozes, entre outros, tém sido relacionados com o sur-
gimento de reacdes de hipersensibilidade cruzada com o la-
tex’®. A adoc¢éo de cuidados de manuseio em ambientes livre de
latex, usado rotineiramente, desde o nascimento praticamente
anula o risco de reagdes alérgicas graves que possam causar
risco de vida ao paciente com mielomeningocele.

CIRURGIA FETAL (INTRAUTERO)

A observagdo sequencial de ecografias de fetos com mielome-
ningocele sugeriam que a lesdo do sistema nervoso poderia ser
progressiva. Em muitos casos a movimentacdo das pernas era
perdida e ocorria uma piora progressiva da hidrocefalia e do
Chiari durante a evolugdo da gestacdo’. Em estudos com ani-
mais a cobertura pré-natal da mielomeningocele preservava a
func@o e melhorava a herniagdo cerebelar’. Estes dados levan-
taram a hipdtese de uma “agressdo dupla”, na qual o resulta-
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do final dos déficits neuroldgicos é uma combinacio da falha
na formacgdo do tubo neural e uma lesdo medular secundéria
a uma exposi¢do prolongada dos elementos neurais no inte-
rior do ambiente intrauterino. O reparo pré-natal em humanos
através de uma histerotomia foi realizado pela primeira vez em
1997 e por volta do ano 2003 mais de 200 cirurgias ja haviam
sido realizadas. Os estudos iniciais sugeriam uma diminui¢io
importante na ocorréncia da hidrocefalia e de malformacio de
Chiari II'%, mas também mostravam um aumento do risco
materno-fetal incluindo trabalho de parto prematuro, deiscén-
cia uterina, prematuridade e morte fetal.

Para avaliar a eficdcia e os riscos de tal intervencdo havia a
necessidade de um estudo controlado e randomizado. Em 2003
iniciou se 0 MOMS (Management of Myelomeningocele Stu-
dy)?, com intuito de recrutar 200 pacientes randomizados ou
para o reparo intrattero (pré natal) ou para o reparo pds natal
tradicional. O estudo seria feito em 3 centros nos EUA e en-
quanto nio houvesse um resultado final nenhum outro centro
nos Estados Unidos poderia oferecer este tipo de tratamento.
Esta espécie de moratdria acabou sendo extendida ao resto do
mundo, pois entendeu- se que na vigéncia de um estudo em
andamento, ndo seria ético oferecer o reparo intratitero como
opcdo de tratamento sem saber se realmente havia evidéncia de
sua eficdcia e a real mensuracdo dos riscos envolvidos. O estu-
do foi interrompido com 183 pacientes recrutados e publicado
em 2011, tendo mostrado que para a populagdo selecionada
a cirurgia intradtero foi significativamente benéfica, embora
tenha havido complica¢des materno-fetais. Os critérios de in-
clusdo foram: gestacdo tnica, lesdo entre T1 e S1, presenca de
herniag@o cerebelar (Chiari II), idade gestacional de 19 a 26
semanas de gestacdo, cariétipo normal e idade materna minima
de 18 anos. Os principais desfechos estudados mostraram que
no grupo operado intratitero houve necessidade de cirurgia de
derivacdo ventriculoperitoneal somente em 40% dos casos em
comparacdo com 82% no grupo operado apds o nascimento.
Com 12 meses de idade a presenca de herniagdo cerebelar foi
de 96% no grupo pds-natal e de somente 64% no grupo trata-
do intratitero. De forma ainda mais impressionante foram os
resultados motores, refletidos na capacidade de deambular. No
grupo operado intrattero havia 32% de lesdes acimas de L3
(mais graves), contra apenas 16% no grupo pds natal. No en-
tanto, apesar do grupo de pacientes com tratamento intrattero
ser mais grave, 42% dos pacientes conseguiram andar de forma
independente, contra somente 21% no grupo com tratamento
convencional pés natal.

Nao houve mortalidade materna e as complica¢des foram mais
frequentes no grupo pré natal, incluindo: oligodramnio, sepa-
racdo corioamnidtica, descolamento de placenta e ruptura pre-
matura das membranas. Um ter¢o das mulheres submetidas a
cirurgia pré natal tinham algum grau de deiscéncia ou afina-
mento da parede uterina visto no momento do nascimento. Fe-

tos tratados intrattero nasceram com idade gestacional média
de 34,1 semanas sendo 13% antes de 30 semanas. No grupo
pos natal, a média foi de 37,3 semanas e nenhum caso antes
das 30 semanas de idade gestacional. As taxas de complicagdes
neonatais foram similares exceto que no grupo com cirurgia
pré-natal houve mais casos de sindrome de angustia respira-
toria relacionada a prematuridade. Em cada grupo houve dois
casos de morte perinatal. A conclusdo do estudo foi de que
apesar do grupo operado intratitero ter casos mais severos e
apresentar 13% de partos prematuros antes de 30 semanas, teve
um resultado significativamente melhor quando comparado
com o grupo tratado de forma convencional apds o nascimento.

Apesar de este estudo ter mostrado grande beneficio, os pes-
quisadores concordam que hd um longo caminho até que este
procedimento seja considerado “o padrdo de tratamento”. Ha
uma necessidade de se criar centros de tratamento de referén-
cia com equipes adequadamente treinadas e mesmo assim ¢é
esperado uma taxa de complicagdes maior que as relatadas no
estudo, decorrentes da “curva de aprendizado”. A realizac¢do da
cirurgia intratitero da mielomeningocele, se for feita de forma
indiscriminada pode ocasionar resultados desastrosos, poden-
do comprometer a credibilidade e o real beneficio do proce-
dimento. Assim, para a seguranca da mae e do feto a cirurgia
fetal da mielomeningocele deve ser limitada a centros com
possibilidade de realizar grande nimero de casos com um time
multidisciplinar bem treinado e seguindo protocolos padroni-
zados de atendimento’.

ProGNOSTICO

O prognéstico da mielomeningocele foi radicalmente modifi-
cado nos ultimos 60 anos. Evoluindo de uma situacdo onde
a sobrevivéncia era uma excecio, no periodo anterior ao de-
senvolvimento da derivagdo ventricular, para uma fase onde o
aperfeicoamento do tratamento, de métodos diagndsticos e no-
vas técnicas cirdrgicas tem minimizado a ocorréncia de agravo
das lesdes neuroldgicas presentes ao nascimento e reducio na
incidéncia de complicagdes resultantes em 6bito. Pelo menos
75% das criangas com mielomeningocele tem a perspectiva
de alcancar a vida adulta’. Pelo mesmo estudo, Bowman et al.
observaram ao longo de 25 anos a necessidade de tratamento
da hidrocefalia em 86% dos pacientes, sendo que 95% neces-
sitaram pelo menos uma revisdo do sistema de derivacdo (in-
cluindo revisdo eletiva por cateter distal curto). Trinta e dois
por cento foram submetidos a tratamento cirirgico da medula
presa com resultado relatado de 97% de melhora ou estabili-
zacdo dos sintomas. Quarenta e nove por cento dos pacientes
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evoluiram com escoliose, sendo que 43% destes requereram
corre¢do com instrumentagdo vertebral. Pelo menos uma crise
convulsiva ocorreu em 23% dos pacientes. Um percentual con-
sideravel de 85% dos pacientes estava cursando ou tinham con-
cluido seus estudos primarios ou universitirios. As principais
causas de 6bito descritas sdo relacionadas com disfungdo do
sistema de derivacdo ventricular, infec¢do do sistema nervoso
central, complicacdes respiratorias e cardiacas”?’*. Existe uma
tendéncia de piora da deambulacdo na passagem da infincia
para a vida adulta, com uma taxa de dependéncia de cadeira
de rodas de 20-50% para aqueles que deambulavam na infan-
cia*. A ocorréncia de deformidades Gsseas, ganho de peso e
falta de atividade fisica s@o fatores contribuintes para isso. O
condicionamento para a vida adulta deve ter inicio na infancia,
com o aprendizado para realizacdo do cateterismo vesical pelo
préprio paciente, incentivo a educagio, formagdo profissional e
acad@mica, atividade fisica e orientacdo sexual. Pacientes com
continéncia esfincteriana e com lesdes abaixo de L2 podem
apresentar funcdo sexual preservada ou com certos graus de
limitacdo, mas nao ausente®. Na vida adulta, todas as mulheres
e 0s homens que nfo apresentam comprometimento erétil sdo
potencialmente férteis, devendo ser orientados quanto ao ris-
co aumentado de gestacdo com defeito de fechamento do tubo
neural. Este risco, entretanto, pode ser minimizado com o uso
periconcepcional de 4cido félico.

CoNCLUSAO

Na ultima década, a corre¢do fetal da mielomeningocele tem
sido amplamente debatida e estudada, fornecendo dados im-
portantes que apontam para uma reducdo na incidéncia de hi-
drocefalia e melhora na motricidade nos primeiros dois anos e
meio de vida*'%%. Como descrevemos anteriormente, compli-
cacdes decorrentes da hidrocefalia e do mau funcionamento
do sistema de derivagdo liquérica figuram entre as principais
causas de 6bito de pacientes com mielomeningocele, fator esse
que tem se mostrado passivel de modificagdo com a correcao
intrauterina. Apesar dos resultados obtidos serem indiscutivel-
mente promissores, o periodo observacional desses estudos
ainda € curto, existem critérios de selec@o de pacientes que de-
vem ser respeitados e o procedimento se associa a risco aumen-
tado de complicagcdes materno-fetais’*. A mielomeningocele
tem uma morbidade complexa que envolve no seu estudo e ma-
nejo praticamente todos os profissionais da drea da satdde, os
quais devem estar aptos para a antecipacdo e reconhecimento
precoce de potenciais fatores complicadores que se associam a
doenca. Por fim, deve ser enfatizado que trata-se de uma doen-
ca que pode ser prevenida através do uso periconcepcional de

4cido félico. No entanto, o sucesso desta abordagem depende
da difusdo desta informag@o dentre os profissionais de satide e
a populacdo em geral.

REFERENCIAS

1.  Aaronson OS, Hernanz-Schulman M, Bruner JP, Reed GW, Tu-
lipan NB. Myelomeningocele: prenatal evaluation—comparison
between transabdominal US and MR imaging. Radiology. 2003
Jun;227(3):839-43. Epub 2003 Apr 24.

2. Adzick NS, Thom EA, Spong CY, Brock JW 3rd, Burrows PK,
Johnson MP, et al. MOMS Investigators. A randomized trial of
prenatal versus postnatal repair of myelomeningocele. N Engl J
Med. 2011 Mar 17; 364 (11):993-1004. Epub 2011 Feb 9.

3. AuKS, Ashley-Koch A, Northrup H. Epidemiologic and Genet-
ic Aspects of Spina Bifida and Other Neural Tube Defects. Dev
Disabil Res Rev. 2010; 16 (1): 6-15.

4. Aubry MC, Aubry JP, Dommergues M. Sonographic prenatal
diagnosis of central nervous system abnormalities. Childs Nerv
Syst. 2003 Aug;19(7-8):391-402. Epub 2003 Aug 6.

5. Benacerraf BR, Stryker J, Frigoletto FD Jr. Abnormal US ap-
pearance of the cerebellum (banana sign): indirect sign of spina
bifida. Radiology. 1989 Apr;171(1):151-3. [PubMed 2648467]

6.  Boulet SL, Gambrell D, Shin M, Honein MA, Mathews TJ. Ra-
cial/ethnic differences in the birth prevalence of spina bifida —
United States, 1995-2005. MMWR 2009;57:1409-1413. JAMA
301:2203-2204 (reprinted) [PubMed 19129744]

7.  Bowman RM, McLone DG, Grant JA, Tomita T, Ito JA. Spina
bifida outcome: a 25-year prospective. Pediatr Neurosurg. 2001
Mar;34(3):114-20.

8. Boyles AL, Billups AV, Deak K, Siegel DG, Mehltretter L, Slifer
SH et al. Neural tube defects and folate pathway genes: fam-
ily-based association tests of gene-gene and gene-enviroment
interactions. Environ Health Perspect 2006;114:1547-1552
[PubMed: 17035141]

9. Boyles AL, Hammock P, Speer MC. Candidate gene analysis in
human neural tube defects. Am J Med Genet Part C 2005;135:9-
23 [PubMed 15816061]

10. Bruner JP, Tulipan N, Paschall RL, Boehm FH, Walsh WF,
Silva SR, et al. Fetal surgery for myelomeningocele and the in-
cidence of shunt-dependent hydrocephalus. JAMA. 1999 Nov
17;282(19):1819-25.

11. Bulbul A, Can E, Bulbul LG, Comert S, Nuhoglu A. Clinical
characteristics of neonatal meningomyelocele cases and effect
of operation time on mortality and morbidity. Pediatr Neuro-
surg. 2010;46(3):199-204. Epub 2010 Oct 21.

12. Charney EB, Melchionni JB, Antonucci DL. Ventriculitis in
newborns with myelomeningocele. Am J Dis Child. 1991
Mar;145(3):287-90.

Bizzi JWJ, Machado A - Mielomeningocele: conceitos basicos e avangos recentes

J Bras Neurocirurg 23 (2): 138-151, 2012



J B N c Brazilian Journal of Neurosurgery

Jornal Brasileiro de Neurocirurgia

151

Revisdo

13.

14.

15.

16.

17.

18.

19.

20.

21.

22.

23.

24.

25.

26.

27.

28.

Cuppen I, Eggink AJ, Lotgering FK, Rotteveel JJ, Mullaart RA,
Roeleveld N. Influence of birth mode on early neurological out-
come in infants with myelomeningocele. Eur J Obstet Gynecol
Reprod Biol. 2011 May;156(1):18-22. Epub 2011 Feb 17.

Danzer E, Johnson MP, Adzick NS. Fetal surgery for myelome-
ningocele: progress and perspectives. Dev Med Child Neurol.
2012 Jan;54(1):8-14. doi: 10.1111/5.1469-8749.2011.04049.x.
Epub 2011 Jul 11.

Forest CP, Goodman D, Hahn RG. Meningomyelocele: ear-
ly detection using 3-dimensional ultrasound imaging in the
family medicine center. J] Am Board Fam Med. 2010 Mar-
Apr;23(2):270-2.

Gabbe SG, Mintz MC, Mennuti MT, McDonnell AE. Detec-
tion of open spina bifida by the lemon sign: pathologic correla-
tion. J Clin Ultrasound. 1988 Jul-Aug;16(6):399-402. [PubMed
3152259]

Gilbert JN, Jones KL, Rorke LB: Central nervous system anoma-
lies with associated meningocele hydrocephalus, and the Arnold-
Chiari malformation: Reapraisal of theories regarding the patho-
genesis of posterior neural tube closure defects. Neurosurgery
1986; 18:559.

Hamrick SE. Cesarean delivery and its impact on the anomalous
infant. Clin Perinatol. 2008 Jun;35(2):395-406, vii.

Hankinson TC, Anderson RCE, Feldstein NA. Myelomeningo-
cele and Myelocystocele in: Youmans Neurological Surgery. Vol-
ume 2/section VII/Part 8/ chapter 214

Hill AE, Beattie F. Does caesarean section delivery improve neu-
rological outcome in open spina bifida? Eur J Pediatr Surg. 1994
Dec;4 Suppl 1:32-4.

Hudgins RJ, Gilreath CL. Tethered spinal cord following repair
of myelomeningocele. Neurosurg Focus. 2004 Feb 15; 16(2):E7.

Lewis D, Tolosa JE, Kaufmann M, Goodman M, Farrell C, Ber-
ghella V. Elective cesarean delivery and long-term motor func-
tion or ambulation status in infants with meningomyelocele. Ob-
stet Gynecol. 2004 Mar;103(3):469-73.

Luthy DA, Wardinsky T, Shurtleff DB, Hollenbach KA, Hickok
DE, Nyberg DA, et al. Cesarean section before the onset of labor
and subsequent motor function in infants with meningomyelocele
diagnosed antenatally. N Engl J Med. 1991 Mar 7;324(10):662-6.

Majed M, Nejat F, Khashab ME, Tajik P, Gharagozloo M, Bagh-
ban M, et al. Risk factors for latex sensitization in young children
with myelomeningocele. Clinical article. J Neurosurg Pediatr.
2009 Sep;4(3):285-8.

Marwick C. Controversy surrounds use of test for open spina bi-
fida. JAMA. 1983 Aug 5;250(5):575-7. [PubMed 6191051]

Mazagri R, Ventureyra E: Latex allergy in neurosurgical practice.
Childs Nerv Syst 1999; 15:404-407.

Mehta VA, Bettegowda C, Ahmadi SA, Berenberg P, Thomale
UW, Haberl EJ, et al. Spinal cord tethering following myelome-
ningocele repair. ] Neurosurg Pediatr. 2010 Nov;6(5):498-505.

Merrill DC, Goodwin P, Burson JM, Sato Y, Williamson R, Wein-
er CP. The optimal route of delivery for fetal meningomyelocele.
Am J Obstet Gynecol. 1998 Jul;179(1):235-40.

29.

30.

31.

32.

33.

34.

35.

36.

37.

38.

39.

40.

41.

Orioli IM, Lima do Nascimento R, Lépez-Camelo JS , Castilla
EE. Effects of folic acid fortification on spina bifida prevalence
in Brazil. Birth Defects Research Part A: Clin Molec Teratol
2011; 91: 831-835. doi: 10.1002/bdra.20830

Peruzzi P, Corbitt RJ, Raffel C. Magnetic resonance imaging ver-
sus ultrasonography for the in utero evaluation of central nervous
system anomalies. J Neurosurg Pediatr. 2010 Oct;6(4):340-5.

Piatt JH. Treatment of myelomeningocele: a review of outcomes
and continuing neurosurgical considerations among adults. J
Neurosurg Pediatr. 2010 Dec;6(6):515-25.

Piatt JH. Syringomyelia complicating myelomeningocele: re-
view of the evidence. J Neurosurg. 2004 Feb;100(2 Suppl Pediat-
rics):101-9.

Saleem SN, Said AH, Abdel-Raouf M, El-Kattan EA, Zaki MS,
Madkour N, et al. Fetal MRI in the evaluation of fetuses referred
for sonographically suspected neural tube defects (NTDs): im-
pact on diagnosis and management decision. Neuroradiology.
2009 Nov;51(11):761-72. Epub 2009 Jun 25.

Santos LMP, Pereira MZ. Efeito da fortificagdo com écido f6li-
co na reducdo dos defeitos do tubo neural. Cad Saude Publica.
2007;23(1):17-24

Stevenson KL. Chiari Type II malformation: past, present, and
future. Neurosurg Focus. 2004 Feb 15;16(2):ES.

Sutton LN, Adzick NS, Bilaniuk LT, Johnson MP, Cromble-
holme TM, Flake AW. Improvement in hindbrain herniation
demonstrated by serial fetal magnetic resonance imaging fol-
lowing fetal surgery for myelomeningocele. JAMA. 1999 Nov
17;282(19):1826-31.

Van Allen MI, Kalousek DK, Chernoff GF, Juriloff D, Harris M,
McGillivray BC, et al. Evidence for multi-site closure of the neu-
ral tube in humans. Am J Med Genet. 1993 Oct 1;47(5):723-43.

Wald N, Cuckle H, Nanchahal K: Amniotic fluid acetylcholines-
terase measurement in the prenatal diagnosis of open neural tube
defects: second report of the Collaborative Acetylcholinesterase
Study. Prenat Diagn 1989; 9:813-829.

Woodhouse CR. Myelomeningocele: neglected aspects. Pediatr
Nephrol. 2008 Aug;23(8):1223-31. Epub 2008 Jan 17.

World Health Organization. World Atlas of Birth Defects (2003).
http://www.who.int/genomics/about/en/spinabifida.pdf

Yoon Sun Hahn: Open myelomeningocele. In Spinal Dysraphism.
Neurosurgery Clinics of North America. 1995, pp 231-241.

AUTOR CORRESPONDENTE

Jorge W. Junqueira Bizzi

Rua Ramiro Barcelos 910 sala 402

Centro Clinico Hospital Moinhos de Vento
Porto Alegre, RS, Brasil

CEP: 90000-035

Phone: 51-3311-7555/51- 9877-8525
Jjorgebizzi@terra.com.br

Bizzi JWJ, Machado A - Mielomeningocele: conceitos basicos e avangos recentes

J Bras Neurocirurg 23 (2): 138-151, 2012



