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RESUMEN

Introduccidon: El mielomeningocele lumbosacro es una afeccién producida por defecto en el cierre del tubo neural en las
primeras semanas del embarazo. El curso natural de esta enfermedad es hacia la muerte por infeccién del sistema nervioso
central o hacia un grado de incapacidad motora y sensitiva avanzada. Se han descrito diversas formas clinicas de esta
malformaciéon congénita y el diagnéstico se basa en el examen fisico y estudios de imagenes y neurofisioldgicos,
indispensables para conocer el contenido del saco herniario y determinar el tipo de cirugia a realizar.

Caso clinico: El caso que se presenta tuvo que ser intervenido quirdrgicamente solamente segiin examen fisico y el estudio
radiogréafico simple de la columna lumbosacra por la imposibilidad econémica de los padres de realizar el resto de los
examenes complementarios. Se realizé diseccion magnificada de las raices lumbosacras alojadas en el saco herniario con
reintegracion al canal intrarraquideo y reparacién de los planos musculo cutdneos. La evolucidon del paciente fue
satisfactoria sin defecto motor secundario a la actividad operatoria realizada, ni hidrocefalia en el periodo postoperatorio
evaluado de 6 meses.

Conclusiones: Se destaca la importancia de la reparacién del defecto del cierre neural lo mas temprano posible, para evitar
las complicaciones o la muerte de los enfermos.

Palabras clave. Anomalias congénitas. Defectos en el cierre del tubo neural. Mielomeningocele. Meningocele. Neurocirugia.

INTRODUCCION

Las malformaciones congénitas producidas por
defectos en el cierre del tubo neural ocurren en las
primeras semanas del embarazo. Dichas
malformaciones se dividen segun afecten al craneo
o a la columna vertebral. A su vez los que interesan
a la columna vertebral se clasifican teniendo en
cuenta varios aspectos, segun su localizacién en
cervicales, toracicos, lumbares y sacros. Ademas,
acorde al grado de compromiso de las diferentes
estructuras se dividen en  meningoceles,
meningoradiculocele y en
mieloradiculomeningocele (1).

En Cuba estos problemas son detectados por el
Programa Nacional de Deteccion de
Malformaciones Congénitas, incluido en el
Programa Atencién Materno Infantil, proponiéndole
a la madre la interrupcion del embarazo.

En Haiti, el pais mas pobre del hemisferio
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occidental y azotado por fendmenos atmosféricos
gue han aumentado aln mas los problemas de ese
hermano pueblo, realizar esos estudios son casi
imposibles debido a su alto costo econémico y el
bajo poder adquisitivo de la gran mayoria de sus
habitantes.

La historia natural de esta enfermedad es hacia la
fisuracion del saco herniario por la delgadez de la
membrana que lo recubre, con una fistula activa de
liquido cefalorraquideo (LCR), la posterior infeccion
del sistema nervioso central (SNC) y la muerte de
€s0s pacientes (2).

El diagnéstico se realiza por el examen fisico
acompafiado de la realizacibn de examenes
complementarios de imagenes en combinacién con
estudios neurofisiolégicos, para lograr determinar
las estructuras presentes en la malformacion
congénita y su grado de compromiso neurologico, y
asi definir el tipo de cirugia a realizar asi como el
pronéstico de los enfermos. Ademas, mientras mas
temprano se realiza la correccion del saco herniado
se evitan complicaciones derivadas de una cirugia
tardia, como es el caso de las hidrocefalias
comunicantes por disminucion de la reabsorcion del
LCR (3).
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A continuacién se describe el caso de un nifio
haitiano de 5 meses de nacido, que acude a la
consulta de Neurocirugia del Hospital General
Universitario del Estado de Haiti en Puerto Principe
con un supuesto meningocele lumbosacro y que fue
exitosamente operado basado en el examen fisico,
los estudios radiolégicos simples y la magnificacion
quirdrgica.

El objetivo de esta presentacion es destacar la
importancia de la reparacion del defecto del cierre
neural lo mas temprano posible, para evitar las
complicaciones descritas o la muerte de esos
enfermos, asi como brindar experiencias de los
posibles casos que podemos enfrentar en una
mision internacionalista en paises donde no se
realizan examenes para la deteccién del riesgo de
malformaciones congénitas.

CASO CLIiNICO

Un lactante de 5 meses de nacido acude a consulta
de Neurocirugia del Hospital General Universitario
del Estado de Haiti en Puerto Principe, remitido con
el diagndstico de sospecha de meningocele.

Durante el examen fisico realizado se detecta un
lactante eutréfico con motilidad normal de los
miembros inferiores y desarrollo psicomotor acorde
a su edad, que presenta una gran lesion quistica en
la regién lumbosacra (Figura 1).

Figura 1. Vista posteroanterior de la lesion.

Dicha lesion ya se habia fisurado hacia un mes
anterior, presentando un cuadro clinico de sepsis
del SNC, tratado por médicos cubanos en la
comuna de residencia, los cudles nos remiten el
caso hacia nuestra consulta.

Se le realiz6 transiluminacion percutanea utilizando
un bombillo sin poder precisar la existencia de
raices 0 medula espinal dentro del saco herniario.
Al paciente se le indicé de urgencia una radiografia
lumbosacra en sus dos vistas clasicas, pero al no
poseer la madre los recursos financieros, solo se le
pudo realizar la vista anteroposterior (Figura 2),
observandose la imagen clasica de la apertura
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posterior de la lamina de la quinta vértebra lumbar,
por donde protruia la membrana meningea
causante del supuesto meningocele.

Figura 2. Vista de lalesién en laradiografia simple.

A la madre se le insistié en la necesidad de realizar
otros estudios de imagenes como la Tomografia
Computarizada (TC) e Imagenes por Resonancia
Magnética (IRM) de columna lumbosacra, para
poder esclarecer el contenido del saco herniario,
asi como estudios neurofisiolégicos como la
electromiografia (EMG) y potenciales evocados
somatosensoriales (PESS) de miembros inferiores
para poder determinar el grado de compromiso
preoperatorio de las estructuras nerviosas
presumiblemente implicadas en la malformacién.

Desgraciadamente no poseia los recursos
financieros necesarios por lo que se decidi6 la
intervencién quirdrgica lo mas pronto posible,
evitando la aparicibn de otras complicaciones
frecuentes debido a la patologia de base.

Se han realizado publicaciones donde se reportan
gue cuando se operan tardiamente, los pacientes
presentan hidrocefalia comunicante por disminucion
de la reabsorcién de LCR, ya que se plantea que en
esa meninge se reabsorbe LCR y al ser resecada
disminuye la superficie de reabsorcién. Esto implica
que tendria que ser sometido nuevamente el
lactante a una nueva intervencion quirdrgica y la
colocacién de un sistema derivativo, imposible de
obtener econdmicamente por sus familiares dicho
sistema valvular.

Desde el mismo momento de salir de la consulta
médica, el paciente fue internado en la sala de
Cirugia pediatrica del mismo centro hospitalario y la
operacion fue realizada al obtener los resultados
indispensables de la hemoquimica.

El procedimiento quirdrgico consistio en la
diseccion del saco hasta llegar a su base de
implantacion con apertura del saco herniario y para
sorpresa nuestra la existencia en su interior de
medula espinal y raices nerviosas (Figura 3),
realizdndose diseccion magnificada y reintegracion
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al canal de dichas estructuras nerviosas con cierre
por planos y de la piel con rotacién de colgajos.

Figura 3. Vista de la lesién durante la cirugia.

La evolucion del paciente fue satisfactoria sin
defecto motor secundario a la actividad operatoria
realizada, ni hidrocefalia en el periodo
postoperatorio evaluado de 6 meses hasta el
momento final de nuestra mision internacionalista.

DISCUSION

Al comienzo de la tercera semana aparece la placa
neural, situada en la regiébn dorsal media por
delante de la fosita primitiva, después sus bordes
se elevan y forman los pliegues neurales. Los
pliegues neurales se acercan a la linea media y se
fusionan formando el tubo neural (1). Cuando por
diferentes causas y factores esto no sucede se
forman los defectos del cierre del tubo neural, ya
sea a nivel craneal o a nivel espinal, como por
ejemplo el déficit de acido félico durante el
embarazo (4).

La incidencia de espina bifida con meningocele o
mielomeningocele es de 2 x 1000 nacimientos, el
riesgo aumenta a un 3% si ha existido un
nacimiento previo con mielomeningocele;
posiblemente exista un factor ambiental aun no
conocido para el desarrollo de esta anomalia
congénita (5).

Actualmente es posible realizar el diagnéstico
prenatal, es asi como con ecografia de alta
resolucion después de la semana 20, en el 80% de
los fetos con disrafismo abierto se realiza el
diagnostico. La alfafetoproteina, aunque no
especifica para la espina bifida tiene una
sensibilidad diagnostica del 90% en casos de
mielomeningoceles (6).

Hay multiples posibilidades de anomalias asociadas
a defectos abiertos del tubo neural, la mayoria
constituye alteraciones del desarrollo del Sistema
Nervioso, siendo la hidrocefalia la mas
frecuentemente encontrada (80%), asociacion
conocida como sindrome de Chiari Il (7).
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Las radiografias de columna en neonatos son
dificiles de interpretar para la blsqueda de
disrafismos, y su Unica utilidad seria el evaluar
defectos asociados como la escoliosis. La IRM es el
examen de diagnéstico ideal, pues permite
establecer la presencia de medula anclada, tamafio
y caracteristicas de la lesion. También es util en
caso de sospecha de disrafismo oculto. Buscando
detectar anomalias asociadas, deben realizarse
también una TC cerebral y un ultrasonido
abdominal (8).

Ante el diagndstico clinico de malformacion de
Chiari sintomatica (compromiso de tallo) debe
hacerse IRM cerebral. Tras 36 horas de nacimiento,
toda lesion este o no rota debe considerarse
colonizada por bacterias habitantes normales de
piel, por lo que se deben iniciar antibiéticos
(cefalosporina de tercera generacion). El defecto
debe ser cubierto con un apésito estéril, irrigado
con solucion salina, para asi prevenir la
desecacion. El paciente debe estar en posicion de
decubito prono o en decubito lateral para evitar
hacer presién sobre el defecto, y asi su ruptura (9).

Tratamiento quirdrgico

Hidrocefalia

Si existe hidrocefalia asociada y el defecto no se ha
roto, en el mismo acto quirdrgico se inicia con DVP,
luego de la cual se posiciona el paciente para el
cierre del defecto neural. Si no hay asociacién con
hidrocefalia se hace correcciéon del defecto y se
observa el paciente en el tiempo, con medicién
continua del perimetro cefalico.

Mielomeningocele

Idealmente debe realizarse el cierre en forma
temprana (antes de 36 horas para disminuir la
incidencia de infeccion postquirdrgica). Como
principios bdasicos no se debe usar cauterizacion
con monopolar, ni hacer traccion sobre las
estructuras neurales. Debe intentarse cubrir el
defecto con la mayor cantidad de capas posibles, y
no incluir epitelio para evitar la formacion de un
tumor epidermoide. Si hay evidencia de anclaje del
filum terminale este debe ser dividido.

Meningocele y lipomielomeningocele

Debe ser intervenido una vez realizado el
diagndstico.

Tratamiento postoperatorio

Debe vigilarse la  presencia de fistula
postquirargica, asi como el desarrollo de infeccién.
Se continda con la evaluacion de la progresion del
perimetro cefalico. Todo paciente debe continuar
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con antibidticos por 48 horas luego de la cirugia, si
después de este periodo no han existido
complicaciones el paciente es dado de alta y
continua su manejo por el neurocirujano de
asistencia (10).
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Introduction: Lumbosacral mielomeningocele is an affection taken place by defect in the closing of the tube neural in the
first weeks of the pregnancy. The natural course of this iliness is toward the death for infection of the central nervous system
or toward a degree of inability of motor and sensitive function. Diverse clinical forms of this congenital malformation have
been described and the diagnosis is based on the physical exam and radiographic and neurophysiologic studies. It is very
important to know the content of the hernial sack and to determine the surgery type to carry out.

Case report: In our case he had to be intervened surgically only according to physical exam and the simple radiographic
study of the lumbosacral column due to the economic impossibility of the parents of carrying out the rest of the
complementary exams. A magnified dissection of the roots lumbosacral housed in the hernial sack with reinstatement to the
channel vertebral and repair of the cutaneous plane muscle was done. The evolution was satisfactory, and no hydrocephaly

occurred in postoperatory 6 months period.

Conclusions: It was highlighted the importance of early neural tube defect reparation, for avoiding complications and death.

Key words. Congenital anomalies. Defects in the closing of the tube neural. Mielomeningocele. Meningocele. Neurosurgery.
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