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Mielomeningocele: tratamento cirurgico e resultados

Myelomeningocele : Surgical treatment and results
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Resumo

Os autores estudaram retrospectivamente 72 casos de mie-
lomeningocele tratados em um hospital pediatrico do Rio de
Janeiro. 65 (90,2%) lesdes localizavam-se nos segmentos infe-
riores da coluna vertebral, e 87,5% dos pacientes necessitaram
de derivacdes ventriculares para controle da hidrocefalia. In-
feccoes de derivagdes ventriculares foram trés vezes mais
freqiientes em portadores de spina bifida cistica que no restante
da populagdo de hidrocéfalos tratados na instituicdo. Houve
grande incidéncia de complica¢des pds-operatdrias relaciona-
das a infeccdes e necrose de ferida cirdrgica. Onze pacientes
(15,3%) desenvolveram sinais e sintomas relacionados a mal-
formacdo de Chiari do Tipo II. A mortalidade foi 8,3% e, na
maioria absoluta dos casos, associada a malformacao de Chiari.
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Introducao

A mielomeningocele é a mais complexa de todas as
malformagdes congénitas do Sistema Nervoso Central
compativel com sobrevida prolongada, associando ano-
malias da coluna vertebral, encéfalo, nervos periféricos e
sistema 6steo-articular!. Ao contrario do que se poderia
supor, grande nimero dos portadores do defeito tém coe-
ficiente intelectual normal ou préximo A normalidade?-3-4>.
A andlise da histdria natural da spina bifida cistica revela
que a maioria das complicag¢des fatais ocorrem durante o
primeiro ano de vida, a maior parte relacionadas a sinais e

1. Chefe do Servigo de Neurocirurgia Pediatrica

2. Médico Residente do Servigco de Neurocirurgia

3. Neurocirurgides

4. Pediatra. Coordenadora do Grupo de Spina Bifida.

Abstract

The authors made a retrospective study of 72 patients with
myelomeningocele treated at a pediatric hospital in Rio de
Janeiro, Brazil. 65 (90.2%) lesions involved the inferior seg-
ments of the spine and 87.5% of the patients needed shunt
procedures for hydrocephalus control. Shuntinfections in spina
bifida cystica patients were more frequent than in any other
group of hydrocephalic patients treated at the institution. There
was a great incidence of postoperative complications such as
wound infections and skin necrosis. 11 (15.3%) patients devel-
oped signs and symptoms related to Chiari II malformation.
The overall mortality was 8.3%, and in most of the cases,
ascribed to the Chiari malformation.
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formation.

sintomas de comprometimento da juncao bulbo-cervical,
decorrentes da malformacdo de Chiari do Tipo II. O
objetivo deste relato € analisar o resultado e as complica-
¢des cirdrgicas das mielomeningoceles tratadas no Insti-
tuto Fernandes Figueira (IFF - Fiocruz).

Pacientes e Métodos

Caracteristicas da populacdo: foram analisados, re-
trospectivamente, os prontudrios de todos os portadores de
mielomeningocele atendidos no IFF-Fiocruz, entre janei-
ro de 1987 e dezembro de 1993 (n=72). Desses pacientes,
41 (56,9%) eram do sexo feminino, e 50% dos casos
estudados nasceram na prépria Institui¢do. Os demais
foram a ela referidos em periodos de tempo varidvel entre
poucas horas e 11 anos apds o nascimento.
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Métodos: foram registrados o estado da lesdo por
ocasido da cirurgia (rota, integra ou epitelizada), bem
como sua localiza¢do, tempo de vida por ocasido da
correcdo do defeito (até 48h e apés 48h de nascido),
presenca ou nao de complicagdes infecciosas anteriores a
cirurgia (principalmente sepsis e ventriculite), bem como
apresenca ou ndo de ventriculomegalia ao nascer, consta-
tada por ultra-sonografia transfontanela ou tomografia
computadorizada. Foram também anotadas as complica-
¢cdes observadas no pds-operatdrio atribuidas a correcdo
cirirgica da mielomeningocele (ventriculite pds-operat6-
ria, infec¢des de ferida operatdria, necrose significativa
de pele, septicemia, etc.) e dos procedimentos de deriva-
¢do ventricular realizados naqueles pacientes que desen-
volveram hidrocefalia (infeccio do sistema vdlvula e
complicacdes mecanicas). Foram também registrados os
sinais e sintomas relacionados a malformacao de Chiari do
tipo II e as medidas adotadas para seu tratamento. Estabe-
leceu-se o periodo de acompanhamento de 1 ano por dois
motivos: 1) por dispor-se de follow-up integral de todos os
sobreviventes neste intervalo de tempo; 2 ) por ser este o
periodo em que ocorre a maioria das complicagdes relaci-
onadas ao tratamento cirdrgico.

Resultados

Localizagdo e estado das lesdes: todos os 72 pacientes
apresentavam uma Unica lesdo disrdfica e 65 (90,2%)
localizavam-se nos segmentos inferiores da coluna verte-

gmentos Sacro
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Figura 1 - Localizac¢do das lesdes em 72 pacientes
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bral, da regido dorso-lombar até o sacro (Figura 1). 28
lesdes (38,8%) estavam rotas por ocasido do ato operat6-
rio, 34 (47,2%) integras e 5 (6,9%) epitelizadas. Em outros
5 casos, ndo foi possivel obter informagdes sobre o seu
estado (Figura 2).

Estado pré-operatorio: em 5 recém-nascidos (6,9%),
ventriculite foi diagnosticada por exames de LCR, antes
que qualquer procedimento cirdrgico fosse realizado, iso-
lando-se germes Gram negativo em 4. Em todos esses, a
lesdo estava rota e apenas um paciente havia sido inicial-
mente tratado no IFF.

Corregdo das lesées: 70 pacientes tiveram suas lesdes
corrigidas. Em um, a cirurgia foi contra-indicada pela
presenca de outras malformacdes congénitas, considera-
das incompativeis com a vida. Em outro, os familiares ndo
autorizaram a corre¢do do defeito, concordando, no entan-
to, com ainstalacdo de derivacdo ventriculo-peritoneal. 33
portadores do defeito (47,1%) tiveram as lesdes corrigidas
nas primeiras 48h de vida, e 35 (50%), ap6s este periodo.
Duas paciente foram tardiamente referidas ao Servico com
lesdes epitelizadas, e a correcdo foi feita aos 6 meses e aos
11 anos de idade, respectivamente.

Complicacdes pos-operatorias: as complicagdes pos-
operatdrias relativas a corre¢do da mielomeningocele es-
taorelacionadas na Tabela 1. Infeccdes de ferida cirdrgica
foram observadas em 16 (22,8%), necrose significativa de
peleem 7 (10%), ventriculite em 5 (7,1%). Sepsis e fistula
de liquido céfalo-raquidiano ocorreram em igual nlimero
de pacientes (n=3 ou 4,3%).
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Figura 2 - Estado das lesdes em 72 pacientes por ocasido do
nascimento

Hidrocefalia e complicagoes relacionadas a instala-
cdo de derivagoes ventriculares: 63 pacientes (87,5%)
evoluiram com sinais de hidrocefalia. Em 56 (77,7%), a
ventriculomegalia foi constatada por ocasido do nasci-
mento e apenas 9 pacientes (12,5%) ndo desenvolveram
dilatacdo ventricular que necessitasse implantacdo de de-
rivacdes ventriculares. Dois pacientes faleceram antes da
implanta¢do do sistema de derivagdo. Dos 61 operados, 22
(36%) apresentaram complicacdes decorrentes da instala-
¢do do shunt, sendo a mais freqiiente a infeccao do sistema
de derivacgdo, observada em 13 pacientes (21,3%). Em 9
pacientes (14,8%), registraram-se disfun¢cdes mecanicas
do sistema de derivagdo, a maioria (n="7) devido a obstru-
¢do ou posicionamento defeituoso do catéter proximal.

Malformacdo de Chiari Il sintomdtica: 11 dentre 72
pacientes (15,3%) desenvolveram sinais e sintomas neu-
rolégicos relacionados a malformacao de Chiari do tipo II.
Cinco foram tratados com derivacdes ventriculares, 3 com
descompressao cranio-vertebral, 1 comrevisdo do sistema
de drenagem e 1 com instalacdo de drenagem ventricular
externa. Um paciente faleceu em decorréncia de apnéia
irreversivel, antes que qualquer medida terapéutica fosse
tomada (Tabela 2).

Tabela 1 - Complicacdes - 70 pacientes

Tipo de complicacao n %
Infeccdo de ferida 16 22,8
Necrose de pele 7 10,0
Ventriculite 5 7,1
Fistula LCR 3 4,2
Sepsis 3 4,2
Total 34 47,2
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Mortalidade: dos 6 pacientes (8,3%) que vieram a
falecer no primeiro ano de acompanhamento, 5 (83,3%)
apresentaram, em algum momento, sinais e sintomas rela-
cionados a disfuncao bulbar atribuida a malformacgao de
ChiaridotipoIl. As causas de morte foram crises de apnéia
refratdrias as medidas de ressuscitagio (n=2); sepsis con-
seqiiente a pneumopatia (n=1); infec¢do de shunt (n=1) e
hemorragia intracraniana complicando instalagdo de dre-
nagem ventricular externa (n=1). Todos os 3 pacientes
submetidos a descompressdo cranio-vertebral desenvol-
veram sinais e sintomas durante o primeiro trimestre de
vida e ndo responderam a instalacdo de drenagem ventri-
cular. Eventualmente, todos vieram a falecer. Os 6 outros
portadores dessa malformacdo beneficiaram-se acentua-
damente com implantacdo ou revisdo do sistema de drena-

Tabela 2 - Chiari II sintomatico - Tratamento

D.V.p 5
Descompressdo 3
Revisdo D.V. 1
D.V.E. 1
Naio tratados 1

gem ventricular. O tinico 6bito ndo relacionado a malfor-
macio de Chiari deveu-se a sepsis conseqiiente a necrose
e infec¢do de pele apds correcdo de extenso defeito dorso-
lombar (Tabela 3). Os 66 pacientes restantes foram enca-
minhados ao ambulatdrio de neurocirurgia para acompa-
nhamento.

Tabela 3 - Mortalidade - 6/72 pacientes (8,3%)

Chiari II

Insuficiéncia respiratéria
Sepsis (pneumopatia)

H. Ventricular

Infec¢do D.V.P.

—_ = = N

Infeccao de ferida operatdria (Sepsis) 1

Discussao

A tendéncia atual é que portadores de mielomeningo-
celes sejam tratados agressivamente!-*3-¢, Essa filosofia
reflete a evolucdo dos conceitos relacionados a postura
médica frente a portadores de spina bifida cistica, ndo mais
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sejustificando a adocdo de critérios seletivos, conforme os
propostos pelo grupo de Sheffield ha mais de 20 anos’.

A andlise de 407 portadores de mielomeningocele, em
19648, revela que o niimero de pacientes que teve o defeito
corrigido correspondeu aproximadamente a terca parte da
populagdo estudada, que a maioria morreu de infecgdes
intracranianas e que a possibilidade de um recém-nascido
alcancar os 12 anos de idade era de 29%. A introducdo de
antibidticos mais potentes, bem como o desenvolvimento
e posterior aperfeicoamento dos sistemas de derivagdo
ventricular, levaram a crescentes indices de sobrevivéncia
destes pacientes e, em parte, motivaram a adocdo de
critérios de sele¢do, cujo objetivo era oferecer tratamento
apenas aqueles considerados de melhor progndéstico.

Desta maneira, a associacio de paraplegia, hidrocefa-
lia volumosa, mielocifose e defeitos congénitos era res-
ponsabilizada pelo baixo desempenho intelectual destes
pacientes’. Nesta série, publicada em 1971 por Lorber’, a
adogdo destes critérios resultou em 6bito de todos os
pacientes ndo elegiveis para tratamento cirirgico em um
periodo de 9 meses. Esses resultados ndao foram, no entan-
to, reproduzidos por outros autores, € a conseqiiéncia foi
um considerdvel nimero de sobreviventes com qualidade
de vida extremamente comprometidaZ.

Uma andlise comparativa de séries selecionadas e ndo
selecionadas demonstrou que o maior limitativo ao de-
sempenho intelectual dos pacientes ndo era a hidrocefa-
lia, mas a ocorréncia de infec¢des do Sistema Nervoso
Central e hemorragia intracerebral®-%-%:10; e que a mortali-
dade entre ambas ndo era significativamente diferen-
te2-3-0, Essa constatagdo levou a maioria dos centros médi-
cos a abandonar a sele¢@o de pacientes, oferecendo trata-
mento a todos os portadores do defeito, excetuando-se
aqueles em condi¢des pré-agdnicas ou portadores de ou-
tras malformagdes incompativeis com a vida.

Em nossa série, conforme ja citado, em apenas um
paciente as malformacdes associadas foram consideradas
incompativeis com a vida. Em outros pacientes, a existén-
ciade malformagdes associadas, aqui nao relacionadas por
dificuldades metodoldgicas, ndo influenciaram os resulta-
dos cirdrgicos e tampouco foram relacionadas aos ébitos
porventura ocorridos.

A maioria das séries reporta uma maior possibilidade
de infeccdes do Sistema Nervoso Central quando a lesdo é
corrigida ap6s 48 h de vida'%!1. McLone e cols.'? obser-
varam uma incidéncia de ventriculite de 37% em criancas
cujo defeito fora tardiamente corrigido, contra 7% nos
precocemente operados, motivo pelo qual a cirurgia deve,
sempre que possivel, ser efetuada com a maior brevidade,
apesar de alguns acreditarem que demora superior a 48h
tenha pouca influéncia na incidéncia de complicacdes!2.
Deiscénciade sutura, infec¢do de ferida e fistulaincisional
de LCR sdo complicagdes pds-operatdrias reconhecidas
pela maioria dos autores 12,1314 6 om geral, conseqiiéncia
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da extensdo da lesdo e da técnica cirtrgica utilizada. A
incidéncia de ventriculite apds correcdo das lesdes pode
variar entre 6% e 40%!%13:15 ¢ caracteristicamente, 0s
indices mais elevados tém sido associados a demora na
correcio do defeito!210, apesar destas evidéncias serem
contestadas por alguns'2. Embora intervengio cirtirgica
de emergéncia raramente seja necessario, a maioria con-
corda que o defeito deva ser corrigido nas primeiras 48h de
vidal-45:13,14.

A maioria absoluta dos portadores de mielomeningo-
cele tém hidrocefalia associada e, em mais de 70% dos
casos, hd necessidade de instalagdo de derivacdes ventri-
culares>3-+13.14 A hidrocefalia ocorre geralmente no
contexto da malformagao de Chiari do Tipo II, em fungao
de um ou mais mecanismos que incluem obstru¢cdo dos
orificios de saida do 4° ventriculo, bloqueio do fluxo
liquérico por impactacao da por¢do inferior da fossa pos-
terior no nivel do foramen magno, estenose secundaria do
aqueduto cerebral e compressao de seios venosos da dura
mater®. Os dados de nossa série estio de acordo com os de
vdrios autores, indicando que infec¢des de derivagdes
ventriculares em portadores de mielomeningocele siao
muito mais freqiientes que no restante da populacdo de
hidrocéfalos!-2:4-3:13.14_ A incidéncia de infeccdes de DV’s
nos portadores de spina bifida por nds estudados foi
21,3%, trés vezes maior que a média do Servico!0:17,
Julgamos importante enfatizar que infeccdes do sistema
nervoso constituem a principal causa de comprometimen-
to intelectual em portadores de mielomeningocele?10.

A mortalidade operatdria registrada na literatura varia
entre 2% e 19%213:18.19 ¢ yma das mais elevadas foi,
curiosamente, relatada em uma série em que critérios
seletivos foram observados!®. McLone e cols.2- relatam
uma mortalidade global de 14% em follow-up de 3,5 a7
anos. A maioria das mortes relaciona-se, como € bastante
evidente em nossa série, a intercorréncias relacionadas a
malformagio de Chiari do tipo IT 1-2:3:13.14.20,

Admite-se que 6 a 32% dos portadores de mielomenin-
gocele, em um momento ou outro, apresentem manifesta-
¢Oes neuroldgicas relacionadas a malformagdo de Chiari
1121321 Em recém-nascidos e lactentes, o estridor larin-
geo € a mais freqiiente manifestacdo clinica desta malfor-
macao. Paralisia de cordas vocais, dificuldade de succgao,
regurgitamento de alimentos pelas fossas nasais, cianose,
retrocollis, opistotono, sinais piramidais e apnéia podem
acompanhar o quadro. O fendmeno parece ser mais severo
em portadores de lesdes lombo-sacras baixas com motili-
dade preservada em membros inferiores e que, a inicio,
ndo apresentam hidrocefalia importante?, escapando as-
sim a eventuais critérios seletivos. O tratamento dessa
malformacao é bastante controverso, com alguns acredi-
tando que o quadro se resolva apenas com medidas de
terapia respiratéria'3, e outros aconselhando imediata
descompressdo da fossa posterior, ao primeiro sinal de
comprometimento da jungdo bulbo-cervical?!. Uma ter-
ceira alternativa propde que inicialmente se contemple o
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controle da hidrocefalia, com instalacdo de sistemas de
drenagem ou revisdo de sistemas previamente implanta-
dos*13-20 Em nossa série, observamos que a descompres-
sdo, realizada em 3 pacientes, induziu melhora neurolégi-
ca que, no entanto, foi insuficiente para prevenir compli-
cacdes mais tardias como pneumonias por aspiracao e
sepsis que, posteriormente, determinaram o ébito de todos
esses pacientes ainda no primeiro ano de vida. McLone?,
coloca em questdo o valor da descompressdo de fossa
posterior, visto que, a despeito da melhora imediata obser-
vada em 4 casos assim tratados, 2 faleceram e 1 sobrevive
com acentuados problemas. Este autor acredita que para se
advogar a descompressao de fossa posterior em pacientes
sintomadticos, um indice de sucesso superior a 2/3 deva ser
demonstrado. Recuperac¢io dramadtica foi observada em
nossos pacientes tratados com derivacdo ventricular ou
revisdo do sistema de drenagem na vigéncia de sinais e
sintomas relacionados a malformacao.

Em conclusao, observamos elevado indice de compli-
cacdes pré e pds-operatdrias em portadores de mielome-
ningocele, com umaincidéncia de infec¢do muito superior
a observada em outros procedimentos ciriirgicos sobre o
Sistema Nervoso Central. Por sua vez, os sinais e sintomas
relacionados a malformagdo de Chiari foi responsdvel,
direta ou indiretamente, pela absoluta maioria dos 6bitos
observados durante o primeiro ano de vida destes pacien-
tes.
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