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Resumo

Obijetivo: O presente trabalho objetiva explanar sobre a mielomeningocele e comparar as suas opgOes terapéuticas.
Metodologia: Realizou-se uma pesquisa de revisdo bibliografica, com base na plataforma de busca PubMed, em que
se fez um processo de filtragem para selecdo e exclusdo de fontes. Resultados e Discussdo: A mielomeningocele € a
principal anomalia do sistema nervoso central que pode ter como opgdo terapéutica a cirurgia fetal. A MMC traz
consigo diversas consequéncias pos-natal, como hidrocefalia e paraplegia e afeta diretamente a morbimortalidade. E
considerada uma patologia multifatorial, que tem diversos fatores de risco associados a sua origem, como alteracoes
genéticas e deficiéncia de folato. A MMC pode se manifestar em todos os sistemas do corpo e a gravidade varia de
acordo com a localizagdo da lesdo. O diagnéstico se d& por meio de exames laboratoriais e de imagem. Existem trés
opcOes terapéuticas para um quadro de mielomeningocele: interrupcdo da gestacao, reparacdo intrauterina e reparagdo
poés-natal. A cirurgia fetal pode ser realizada pelo método aberto ou por telescépio. Conclusdo: Todas as opcdes
terapéuticas possuem seus riscos e beneficios, cabe a equipe de salde, juntamente com a familia, decidir a melhor
alternativa.

Palavras-chave: Analise de consequéncias; Ensino; Espinha bifida.

Abstract

Objective: The present work aims to explain about myelomeningocele and compare its therapeutic options.
Methodology: A bibliographic review research was carried out, based on the PubMed search platform, in which a
filtering process was carried out to select and exclude sources. Results and discussion: Myelomeningocele is the main
central nervous system anomaly that may have fetal surgery as a therapeutic option. MMC brings with it several
postnatal consequences, such as hydrocephalus and paraplegia, and directly affects morbidity and mortality. It is
considered a multifactorial pathology, which has several risk factors associated with its origin, such as genetic
alterations and folate deficiency. MMC can manifest in all body systems and the severity varies depending on the
location of the injury. The diagnosis of MMC is made through laboratory and imaging tests. There are three
therapeutic options for a myelomeningocele: termination of pregnancy, intrauterine repair and postnatal repair. Fetal
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surgery can be performed by the open method or by fetoscope. Conclusion: All therapeutic options have their risks
and benefits, it is up to the health team, together with the family, to decide the best alternative.
Keywords: Consequence Analysis; Teaching; Spina bifida.

Resumen

Obijetivo: El presente trabajo tiene como objetivo explicar acerca del mielomeningocele y comparolar sus opciones
terapéuticas. Metodologia: Se realiz6 una investigacion de revision bibliografica, basada en la plataforma de bisqueda
PubMed, en la cual se realizé un proceso de filtrado para seleccionar y excluir fuentes. Resultados y discusion: El
mielomeningocele es la principal anomalia del sistema nervioso central que puede tener como opcion terapéutica la
cirugia fetal. La MMC trae consigo varias consecuencias postnatales, como hidrocefalia y paraplejia, e incide
directamente en la morbimortalidad. Se considera una patologia multifactorial, que tiene varios factores de riesgo
asociados a su origen, como alteraciones genéticas y deficiencia de folatos. EIl MMC puede manifestarse en todos los
sistemas del cuerpo y la gravedad varia segln la ubicacion de la lesién. El diagndstico de MMC se realiza mediante
pruebas de laboratorio y de imagen. Existen tres opciones terapéuticas para un mielomeningocele: interrupcion del
embarazo, reparacion intrauterina y reparacién posnatal. La cirugia fetal se puede realizar utilizando el método abierto
o un fetoscopio. Conclusion: Todas las opciones terapéuticas tienen sus riesgos y beneficios, corresponde al equipo de
salud, en conjunto con la familia, decidir la mejor alternativa.

Palabras clave: Anélisis de las consecuencias; Ensefianza; Espina bifida.

1. Introducéo

A espinha bifida é um defeito no fechamento da coluna vertebral e a mielomeningocele é a forma mais grave dessa
anomalia (Danzer et al., 2019). A incidéncia mundial de espinha bifida é de aproximadamente 4,63 por 10 mil nascimentos
(Sacco et al., 2019). A mielomeningocele (MMC) é caracterizada pela protrusdo da medula espinhal e das meninges além do
plano da pele, assemelhando-se a um saco cheio de liquido cefalorraquidiano (Sacco et al., 2019). Esse defeito ocorre durante
a neurulacdo primaria, nas primeiras seis semanas de gestacdo (Dewan; Wellons, 2019).

A MMC é uma das principais anomalias congénitas do sistema nervoso central compativel com a vida, porém possui
uma taxa de mortalidade significativa pré e p6s-natais (Licci; Guzman; Soleman, 2019). Além disso, é a Unica doenga nao letal
para qual a intervencdo fetal é oferecida (Dewan; Wellons, 2019). Existem as intervencg@es pré e pos natais para a anomalia
congénita supracitada, em que a opcéo terapéutica deve ser analisada e avaliada caso a caso (Danzer et al., 2019).

As consequéncias pés-natais da MMC incluem hidrocefalia, hérnia rombencéfalo, disfuncdo sexual, deficiéncia
mental, deformidades esqueléticas e paraplegia demandando multiplas intervencdes médicas e cirdrgicas ao longo da vida
(Licci; Guzman; Soleman, 2019). Somado a isso, a MMC tem impacto significativo na morbimortalidade de pacientes afetados
(Heuer; Moldenhauer; Scott, 2017). O risco de morte ao longo da vida chega a ser dez vezes maior para pacientes com espinha
bifida em comparacédo a populagdo em geral (Kabagambe et al., 2017).

O objetivo do trabalho é compreender a anomalia mielomeningocele e suas abordagens terapéuticas.

2. Metodologia

Foi realizada uma pesquisa integrativa, quantitativa e exploratoria de revisdo bibliogréfica durante o més de dezembro
de 2021 e janeiro de 2022. O presente estudo utiliza referéncias bibliograficas e cientificas no intuito de entender a anomalia
congénita mielomeningocele e suas intervencdes terapéuticas. Foram filtrados os trabalhos cientificos dos Gltimos cinco anos e
selecionados 171 resultados na vertente do tema. Durante a elaboracdo do artigo, como mostra a tabela 1, a pesquisa foi
sequenciada em: 1) escolha da tematica principal e delimitacdo dos objetivos (geral e especificos); 2) definicdo das
plataformas de buscas utilizadas: PubMed (Servico da National Library of Medicine); 3) definicdo dos descritores:
[myelomeningocele], [spina bifida] e [fetal surgery]; 4) uso do operador booleano AND para os descritores; 5) delimitacdo dos
critérios de inclusdo: estudos de revisdo, metanalise, ensaio clinico randomizado, idioma inglés ou portugués; 6) delimitacéo

dos critérios de exclusdo: ndo compatibilidade com o assunto proposto e anteriores a 2017.
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Tabela 1 — Critérios de Inclusdo e Exclusao.

Critérios Incluséo Excluséo
Artigos Artigos de revisdo e metanalise Relatos de caso
Ensaio clinico e randomizado Estudos transversais
Artigos de caso controle
Artigos de conferéncias
Idiomas Inglés Idiomas ndo dominados pela autoria
Portugués
Ano Trabalhos publicados nos ultimos seis anos: | Trabalhos publicados em anos anteriores de 2017.

2017-2022

Font: Autores (2022).

Dessa forma, os artigos que atenderam aos critérios de inclusdo, foram submetidos a posterior analise, como mostra a

Figura 1: 1) andlise de titulos; 2) andlise dos resumos; 3) leitura integral do artigo; 4) analise critica e; 5) selecdo final dos

artigos.
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Figura 1- Filtragem de artigos.
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Fonte: Autores (2022).

3. Resultados e Discussao

A mielomeningocele (MMC) é uma malformacdo congénita que ocorre, principalmente, durante a quarta semana de

gestacdo (Yamashiro et al., 2019). A por¢do do neuroporo caudal ndo se fecha completamente levando a agenesia dos arcos

neurais e da pele e consequente do placédio neural ao trauma mecénico do Utero e ao trauma quimico do liquido amniético

(Joyeux et al., 2018).

A MMC é uma doenga multifatorial, com etiologia ambiental, metabdlica e genética (Sacco et al., 2019). Pode ter
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como etiologias a deficiéncia de folato, condicdes e exposi¢cbes maternas, cromossomo fetal e distdrbios genéticos como
trissomia do cromossomo 18, 13, triploidia, tetraploidia, cromossomo em anel, exclusdes cromossdmicas e sindromes
genéticas (Yamashiro et al., 2019). Cerca de 20% dos casos de MMC acompanham uma alteracdo genética que geralmente é a
trissomia do cromossomo 18 (Horzelska et al., 2020).

Todavia, a maioria dos pacientes nascem de genitores com fatores de risco nao identificaveis, por isso associa-se 0
desenvolvimento de MMC a algo multifatorial (Sacco et al., 2019). Obesidade, diabetes mellitus, hipertermia, exposi¢do ao
acido retindico, exposicdo a toxina, gravidez anterior com MMC, histdria familiar materna de MMC e sexo feminino fetal
parecem ser fatores de risco para o desenvolvimento de MMC (Yamashiro et al., 2019).

A incidéncia de espinha bifida, principalmente de MMC, aumentou em mulheres que tomam anticonvulsivantes,
obesas e ou com diabetes (Sacco et al., 2019). Ao contrario, perceberam uma reducdo dos casos quando ocorre uma
suplementacdo com &cido fdlico pré e pds-concepcdo (Sacco et al., 2019). A suplementacdo de folato na dieta é a principal
intervencéo de salde publica que visa reduzir a prevaléncia de MMC (Dewan & Wellons, 2019).

As manifestacbes clinicas da MMC podem englobar sindrome de Arnold-Chiari 1l (herniagdo do rombencéfalo),
malformacdes musculoesqueléticas, hidrocefalia, deficiéncia cognitiva, disfuncdo motora, sintomas intestinais (incontinéncia
fecal ou constipacdo crbnica) e vesicais (retencdo urinaria, infeccdo do trato urinario, hidronefrose e insuficiéncia renal)
(Yamashiro et al., 2019). A gravidade das consequéncias varia quanto mais proximal for a lesdo (Dewan & Wellons, 2019).

A sindrome de Arnold-Chiari Il pode causar disfuncdo no décimo par de nervo craniano manifestando sintomas
respiratérios (Joyeux et al., 2018). A hidrocefalia pode ser desenvolvida no ambiente intrauterino ou no pés-natal, sendo sua
fisiopatologia, pouco conhecida (Yamashiro et al., 2019). As manifestagdes musculoesqueléticas incluem cifose, escoliose,
corddo amarrado, luxacdo de quadril, contraturas e pé torto (Dewan & Wellons, 2019).

O diagndstico de MMC é realizado com a combinacéo de exames laboratoriais e de imagens (Moldenhauer; Adzick,
2017). A ultrassonografia fetal anatdmica suspeita de MMC tem como achados indicativos a visualizagdo da lesdo com 0sso
malformado e tecido espinhal saliente, sinal do liméo e sinal da banana (Yamashiro et al., 2019). Os achados tipicos de MMC
na ultrassonografia sdo considerados diagnosticos (Lapa, 2019). Caso tenha ddvida diagnostica, realiza-se uma ressonancia
magnética fetal ou uma amniocentese. (Horzelska et al., 2020).

A ultrassonografia do primeiro trimestre busca avaliar diretamente a coluna e os sinais intracranianos e realizar a
translucéncia nucal (Rocha et al., 2021). J& durante 0 segundo trimestre de gestacdo, recomenda-se a realizacdo da dosagem
sérica de alfa fetoproteina materna (ASFM) e ultrassonografia fetal anatdmica (Moldenhauer & Adzick, 2017). A ASFM ¢é
uma proteina sintetizada no figado fetal e excretada pela urina, onde ha aumento de sua concentracdo em situa¢fes de mal
formacédo do tubo neural (Yamashiro et al., 2019). A ultrassonografia no segundo trimestre busca fazer uma avaliacdo direta da
coluna visualizando o defeito 6sseo, a protusdo do saco e os sinais intracranianos de espinha bifida que inclui um menor
didmetro biparietal e circunferéncia da cabeca, ossos frontais achados, ventriculomegalia, obliteracdo da cisterna magna e
visualizagdo de anormalidades cerebelares (Mazzone et al., 2018).

Contudo, laboratorialmente, a presenga de concentrac@es elevadas de alfafetoproteina e acetilcolinesterase no liquido
amniotico confirmam o diagnostico de MMC (Yamashiro et al., 2019). A conduta ap6s a confirmacdo diagndstica é a
realizacdo de testes adicionais, como triagem genética (Joyeux et al., 2018). A hipotese dos dois acertos explica os efeitos
clinicos prejudiciais da MMC onde, o primeiro é o disrafismo espinhal e 0 segundo é o trauma resultante (Pan et al., 2019). A
exposicao dos tecidos neurais ao liquido amnidtico e o trauma uterino colaboram para danos secundarios ao longo da gestacéo
(Kabagambe et al., 2017). O manejo para MMC pode se dar de trés formas: interrupcdo da gravidez, reparagdo intrauterina
(cirurgia fetal) e reparagdo pos-natal (Goodnight et al., 2019).

Com o advento da cirurgia fetal, o reparo in Gtero foi introduzido com intuito de limitar os danos intrauterinos a
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medula espinhal (Kabagambe et al., 2017). Os beneficios observados pela cirurgia fetal devem ser pesados contra 0s riscos
associados, sejam eles fetais ou maternos, objetivando minimizar a extensdo dos danos neuroldgicos e da hidrocefalia e,
consequentemente, melhorar os resultados neonatais (Dewan & Wellons, 2019). A abordagem terapéutica pré-natal pela
cirurgia fetal é possivel devido ao aumento da taxa de diagnéstico precoce por meio de programas de rastreamento e avangos
dos métodos de imagem (Licci et al., 2019).

Os critérios de inclusdo para realizacdo de cirurgia fetal sdo: gestacdo Unica, lesio MMC néo superior a T1 e nao
inferior a S1, hérnia do rombencéfalo, idade de 19 semanas a 25 semanas, cari6tipo normal e idade materna superior a 18 anos
(Yamashiro; Galganski; Hirose, 2019). Os critérios de exclusdo sdo: mulheres com gestacdo multipla, anomalia fetal ndo
relacionada a MMC, cifose, risco de parto prematuro, colo uterino curto, histéria de parto prematuro, descolamento prematuro
de placenta, IMC igual ou superior a 35 kg/m2, placenta prévia ou outras contraindicacbes para cirurgia (Licci; Guzman;
Soleman, 2019).

A cirurgia fetal trouxe resultados positivos como melhor escore para desenvolvimento mental e fungdo motora, além
de reverter ou corrigir herniacdo rombencéfalo e reduzir a necessidade de colocacgao de shunt ventriculoperitoneal (Kabagambe
et al., 2017). Todavia, associou-se a altas taxas de morbidade e complicacfes maternas pré e perinatais, como oligoidramnio,
separacdo da membrana corioamniética, deslocamento prematuro da placenta, ruptura prematura das membranas, parto
prematuro e deiscéncia da cicatriz uterina (Munoz et al., 2020). Outras complicagdes maternas sdo: edema pulmonar,
necessidade de transfusdo sanguinea e necessidade de que as futuras gestagdes sejam feitas por cesariana para evitar deiscéncia
e ruptura uterina (Dewan & Wellons, 2019).

O reparo da MMC pré-natal ¢ justificado pela hipdtese de dois acertos, que observou que as sequelas neuroldgicas
avangam durante a gestacdo devido a deterioracdo neuroldgica ap6s exposicao direta a cavidade amnidtica, logo, a intervencdo
precoce ofereceria uma funcdo neurolégica melhorada e evitaria a morbidade (Moldenhauer & Adzick, 2017). O estudo
MOMS Il concluiu que os pacientes submetidos a reparo pré-natal necessitaram de um menor nimero de procedimentos
neurocirirgicos posteriores do que suas contrapartes pdés natal, além dos primeiros pontuarem mais na avaliacdo de salde
psicossocial e na qualidade de vida (Dewan & Wellons, 2019). A cirurgia aberta fetal é considerada a técnica padrdo ouro e
deve ser autorizada pelas equipes de anestesia e obstetricia, porém recebe apoio de uma equipe multidisciplinar (neurocirurgia,
cirurgia fetal, medicina fetal, anestesiologia, cardiologia fetal, neonatologia, cirurgia plastica, equipe de enfermagem, técnicos
de centro cirargico e ultrassonografistas) (Mazzone et al., 2018).

Inicialmente, realiza-se uma histerotomia com um dispositivo de grampeamento uterino. Em seguida, faz uma inciséo
na zona epitelial para liberar o placoide, a fim deste recuar para a coluna vertebral (Rocque et al., 2021). Os proximos passos
s80: resseccdo de quaisquer elementos dérmicos, descolamento da pele do feto circunferencialmente, mobilizagdo meticulosa,
rotacdo e fechamento de regides, como fascia, musculo e 0sso. Por fim, faz-se a mobilizagdo e fechamento de pele sobre o
retalho e colocacdo de enxertos (Heuer et al., 2017). Ja a cirurgia fetal fetoscOpica ndo é bem aceita, pois ha altas taxas de
vazamento de liquido amnidtico e prematuridade, todavia, minimiza a invaséo e as cicatrizes uterinas, diminui os riscos da
cirurgia fetal tradicional e permitir que o feto se sustente por um periodo mais longo (Dewan & Wellons, 2019). Contudo,
resumidamente, a abordagem inclui laparotomia materna, histerotomia grampeada, disseccdo do placéide neural dos tecidos
circundantes, fechamento primario da dura-maéter e da pele fetal (Kabagambe et al., 2017) e a opc¢do do reparo do MMC pelo
uso do fetoscopico (Sanz et al., 2019).

A anestesia utilizada no procedimento de cirurgia fetal € a combinagdo de anestesia geral e epidural. Apés a anestesia,
0 Utero é exposto por uma incisdo vertical do pubis até acima do umbigo (Cavalheiro et al., 2017). Localiza-se o feto e a
placenta com auxilio de ultrassom e, em seguida faz-se uma incisdo de histerotomia de 6 a 8 centimetros. O feto recebe

fentanil e vecurdnio e é monitorado por ecocardiografia continua durante todo o procedimento. Uma incisdo é realizada para
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permitir que o contetdo neural desca dentro do canal, e posteriormente, um substituto dural sintético é colocado e o foco se
move para o0 fechamento da pele. Se ndo houver tecido de pele suficiente, deve-se confeccionar um retalho cutaneo e suturado.
O Utero é fechado em camadas, seguido por fascia abdominal e fechamento da pele. A mae se recupera e programa uma
cesariana por 37 semanas (Dewan & Wellons, 2019).

Quando se compara as duas abordagens cirlirgicas fetais, segundo Kabagambe, ambas estdo associadas a taxas
comparaveis de colocagdo de shunt ventriculoperitoneal (Kabagambe et al., 2017). A abordagem fetoscépica evita o risco de
estreitamento da cicatriz de histerotomia e deiscéncia, porém esta associada a taxas mais altas de complicagdes obstétricas e
prematuridade (Sanz et al., 2019).

Os cuidados pés-natal de bebés nascidos com MMC envolvem o fechamento cirdrgico precoce do tubo neural,
entretanto o dano neuroldgico é irreversivel (Licci et al., 2019). A cirurgia p6s-natal estabelece uma camada coberta de pele
acima do defeito visando corrigi-lo, reduz o risco de meningite e alivia danos neuroldgicos as raizes nervosas rostrais e a
medula espinhal (Dewan & Wellons, 2019). Apesar de um manejo intensivo e especializado no periodo pés-natal, cerca de

30% das criancas com MMC morrem nos primeiros cinco anos de vida (Danzer et al., 2019).

4. Concluséao

Perante a alta incidéncia de mielomeningocele e suas consequéncias para o paciente, faz-se de suma importancia o
emprego de acdes que diminuam agravos pré gestacionais como controle de glicemia e suplementagdo vitaminica desde o pré-
natal. Contudo, quando o controle dos fatores de risco é insuficiente e a malformacéo é diagnosticada, a realizagdo precoce da
cirurgia deve ser considerada. Com base nos estudos, pode-se concluir que a cirurgia pré-natal possui resultados mais
animadores quando comparada a cirurgia pés-natal, visto que a cirurgia fetal trouxe melhores escores para o desenvolvimento
mental e motor sendo capaz de reverter herniacdes e necessidade de colocacdo de shunt ventriculoperitoneal. As abordagens
fetais ainda estéo associadas a altas taxas de morbidade e complicacOes fetais, maternas pré e perinatais, fato que leva a néo
existir uma concordancia entre os autores sobre qual a melhor terapéutica devido aos riscos e beneficios particulares de cada

técnica. Contudo, novos estudos sdo necessarios para definir qual melhor abordagem frente a um feto com mielomeningocele.
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