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INTRODUCAO

A Mielomeningocele (MMC) é caracteri-
zada como uma malformacdo embrionaria do
sistema nervoso central, isto é, uma abertura
vertebral, musculofascial, cutanea e dural origi-
naria de uma falha no fechamento do tubo neu-
ral entre as primeiras quatro semanas de gesta-
¢ao. Essa abertura ocorre simultaneamente com
a protrusdo e exposicao da medula espinhal, que
se encontra acessivel em forma plana, rece-
bendo a denominagéo, neste local, de placa neu-
ral ou placodio (PEDROSO et al., 2021). Ela
ocorre em, aproximadamente, 1:1000 nascidos
Vvivos e é considerada como a segunda causa de
deficiéncia motora infantil (FEELEY, 2003;
ULSENHEIMER, 2004; IBORRA, 1999).

Além disso, a Mielomeningocele origina al-
teracbes funcionais da medula espinhal em
graus variados, dependendo de determinados
fatores como o nivel medular em que ocorre. As
lesdes localizadas em segmentos medulares
mais craniais determinam maiores prejuizos
neuroldgicos, podendo-se citar anencefalia e
encefalocele. Enquanto isso, ocorrendo na
porcdo caudal resulta principalmente em
malformacdes conhecidas como espinha bifida,
sendo essa dividida em: oculta/fechada (quando
¢ coberta por pele) e aberta (quando hé tecido
neural exposto sem cobertura da pele)
(PEDROSO et al., 2021). Ela pode ocorrer em
qualquer regido da medula, mas 75% séo de
localizag&o lombosacra (FEELEY, 2003).

A causa da MMC é multifatorial, porém ha
como principal fator de risco a deficiéncia de
acido fdlico. Ainda assim, h& diversas outras
condicdes menos frequentes e que podem estar
associadas com esse quadro clinico, como:
hipertermia materna durante os estagios iniciais
da gravidez, diabetes mellitus, uso de drogas
antiepilépticas (&cido valproico), obesidade e
anormalidades cromossomicas (BOULET et
al., 2002).

As criangas que nascem com essa malfor-
macao podem apresentar multiplas incapacida-
des cronicas graves, como paralisia dos mem-
bros inferiores, hidrocefalia, deformidades dos
membros e da coluna vertebral, disfuncéo vesi-
cal, intestinal e sexual, além da dificuldade de
aprendizagem e inadequagdo psicossocial
(AGUIAR et al., 2003; PADUA et al., 2002).
Aproximadamente 14% das criancas nascidas
com este diagnéstico morrem antes dos cinco
anos de idade e ha 35% de mortalidade entre as
criangas portadoras de alguma disfungdo do
tronco encefalico (BOULET et al., 2002).

O diagnostico da MMC pode ser realizado
ainda no periodo gestacional, j& encaminhando
um plano precoce de intervengdo, essencial
para o tratamento das criancas com essa malfor-
macao. Assim, logo apos o nascimento, é indi-
cada a cirurgia, com finalidade de diminuir o
agravamento dos sintomas e do quadro clinico,
além de prezar pela reducéo de possiveis seque-
las. No plano de intervencdo, é indicado a
realizacéo da cesarea como modo de parto, pois
essa diminuiu as chances de rotura da MMC e
de infeccdo. Concomitantemente, exames como
a radiografia, a ressonancia magnética e a
tomografia sdo exames fundamentais para a
identificacdo das malformacbes anatémicas
previamente (SALOMAO et al., 2017).

METODO

Trata-se de uma revis@o narrativa realizada
no periodo compreendido entre agosto e setem-
bro de 2024, por meio de pesquisas nas bases
de dados PubMed, Medline, SCIELO e Wiley
Online Library. Foram utilizados os descrito-
res: “myelomeningocele repair”; “prenatal”,
“postnatal”; “fetoscopic”; “espinha bifida”;
“neurocirurgia pediatrica”. Desta busca foram
encontrados VAarios artigos, posteriormente
submetidos aos critérios de selecdo. Os critérios
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de incluséo foram: artigos publicados em portu-
gués e inglés, sem delimitacdo temporal para o
ano de publicacdo, e que abordavam as temati-
cas propostas para esta pesquisa e disponibili-
zados na integra. Os critérios de exclusdo fo-
ram: artigos duplicados, disponibilizados na
forma de resumo, que ndo abordavam direta-
mente a proposta estudada e que ndo atendiam
aos demais critérios de inclusdo.

Apos os critérios de selegdo restaram 29 ar-
tigos que foram submetidos a leitura minuciosa
para a coleta de dados. Os resultados foram
apresentados de forma descritiva, divididos em
categorias tematicas e posteriormente analisa-
dos na integra.

RESULTADOS E DISCUSSAO

Definicao e epidemiologia

A MMC trata-se de uma malformacgéo em-
brionaria do sistema nervoso central (SNC) que
ocorre durante as primeiras quatro semanas de
gestacéo, a qual decorre de uma falha no fecha-
mento do tubo neural, resultando na herniacéo
de tecido nervoso. Esse € composto por medula
espinhal, raizes nervosas, meninges e preen-
chido por liquor, podendo ou nao ter a presenca
de pele (WARF, 2011; WENTZ, 1997).

A etiologia desses defeitos inclui fatores es-
poradicos, condigdes cromossdmicas e genéti-
cas, além de influéncias ambientais e deficién-
cias nutricionais maternas (RATLIFFE, 2000)
com uma incidéncia global que varia de 0,1 a
10 casos para cada mil nascidos vivos. No Bra-
sil, segundo dados disponiveis as taxas variam
de 0,83:1000a 1,87:1000 (SAHNI et al., 2023),
podendo chegar a 2,8:1000 (SBRAGIA, 2004).

Com relagdo a etiologia, tem se diversas
causas, com destaque a baixa ingesta de acido
félico durante a gestacdo (SAWIN et al., 2015).
Assim, torna-se fundamental a prevencdo da
ocorréncia dos defeitos de fechamento do tubo
neural fazendo a utilizacdo de 0,4 a 1 mg por

dia de &cido félico pelo menos 3 meses antes do
inicio da gestacdo até os 3 primeiros meses de
gestacdo. Iniciar o uso ap6s o diagnostico da
gravidez seria ineficaz, pois o defeito ocorre nas
primeiras 3 semanas apo0s ovulacdo (BlIZZl &
MACHADO, 2012).

Diagndstico

O diagndstico da Mielomeningocele pode
ser feito no pré-natal, com o uso da ultrassono-
grafia fetal. Na maioria das vezes, 0os exames de
imagem para o diagnostico da MMC séo restri-
tos ao segundo semestre de gestacdo, mas com
0 advento da ressonancia magnética T2, as Vvi-
sualizacbes das anomalias relacionadas a me-
dula espinhal conseguem ser vistas com mais
antecedéncia (FOREST et al., 2010).

O ultrassom no segundo semestre de gravi-
dez é feito de forma rotineira em volta da dé-
cima oitava até a vigésima quarta semana, e 0s
sinais vistos pelo ultrassom fetal que sugerem
MMC podem ser divididos em diretos e indire-
tos. Os sinais diretos da espinha bifida se déo
pela visualizagdo do osso defeituoso e a protu-
sdo do saco. Os sinais indiretos cranianos geral-
mente aparecem no segundo semestre, e envol-
vem um didmetro biparietal diminuido e 0ssos
frontais em formatos concavos, conhecido
como “sinal do limdo” e anomalias cerebelares
como um cerebelo pequeno em formato con-
cavo, conhecido como “sinal da banana”. Em
fetos com Mielomeningocele com menos de 24
semanas, o sinal do liméo aparece em 98% dos
ultrassons, e o sinal da banana aparece em 70-
80% (BIZZI et al., 2010).

Outro método para diagndstico pre-natal,
recomendado pelo Colégio Americano de Gine-
cologia e Obstetricia é a ultrassonografia co-
malfa fetoproteina. E rotineiramente feito du-
rante a décima quinta até a vigésima semana de
gravidez e tem uma sensibilidade de 85%, em-
bora estejam limitados por muitos falsos
positivos (FOREST et al., 2010). Um exame
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positivo se d& por um vazamento de liquido
espinhal no local da deformidade. Caso néo
tenha liquido, o exame se da por negativo,
fazendo com que a MMC seja detectada apenas
apos a gravidez (NTIMBANI et al., 2020).

Dentro das limitagOes da ecografia fetal, a
ressonancia (RM) se torna um exame adjunto
ao ultrassom para diagnosticar malformagoes
fetais. A RM feita com alfa-proteina e acetilco-
lina no liquido amniotico, conhecida como am-
niocentese apresenta uma acuracia de 99% e
uma taxa de 0,34% de falso positivo. E um ex-
celente exame para verificar as condigdes bio-
quimicas e citogenéticas fetais, mas deve ser
feita entre a 15-20 semana de gestacdo, tempo
necessario para o liquido amniético ser for-
mado (BlZZlI et al.,2010).

Atualmente, a maior evolucdo para o diag-
nostico da MMC é a reconstrucdo tridimensio-
nal do ultrassom fetal, possibilitando o diagnds-
tico de malformagdes congénitas em até 9 se-
manas de gravidez (FOREST et al., 2010), po-
dendo trazer uma nova revisao na literatura nos
métodos diagnosticos da MMC, e entregar uma
opc¢ao aos pais de intervir na gravidez ou até in-
terrompé-la por completo.

Tratamento

O ensaio clinico randomizado Management
of Myelomeningocele Study (MOMS), condu-
zido entre 2003 e 2010, teve como objetivo
comparar os desfechos da intervencao cirdrgica
pré-natal anterior a 26 semanas e pos-natal no
manejo da MMC em 183 pacientes elegiveis.
Obitos fetais ou neonatais ou a necessidade de
insercdo de derivacdo ventriculo peritoneal aos
12 meses foram observados em 68% das crian-
cas submetidas a cirurgia pré-natal e em 98%
dos pacientes submetidos ao reparo poés-natal
da MMC. Ainda, a abordagem pré-natal de-
monstrou melhorias no desenvolvimento cogni-
tivo, funcdo motora e deambulagdo aos 30 me-

ses de idade, alem de reducao dos casos de her-
niacdo do rombencéfalo aos 12 meses e au-
mento nas taxas de reversao total de malforma-
coes de Chiari do tipo Il. Entretanto, o ensaio
clinico também aponta para uma correlacao po-
sitiva entre a intervencdo pré-natal e maiores
riscos de partos prematuros ou deiscéncia ute-
rina durante o parto.

A intervencdo cirargica pré-natal aberta
consiste na laparotomia, exteriorizagéo uterina,
histerotomia de 6 a 8 cm, correcdo da MMC e
histerorrafia (ADZICK et al., 2011). Outros es-
tudos empregaram o fechamento em trés cama-
das (ZARETSKY et al., 2018) e "mini-histero-
tomias"”, além do uso de retratores elasticos
(BOTELHO et al., 2017), visando atenuar as
possiveis complicagdes obstétricas do procedi-
mento. O emprego do atosibano na supressao de
partos prematuros também foi estudado, com
desfecho favoravel ao seu uso (OCHSEN-
BEIN-KOLBLE et al., 2018). Por outro lado, a
abordagem cirargica endoscépica (fetoscopia)
pode ser realizada de forma percutanea (KOHL,
2014) ou por meio de laparotomia e exterioriza-
¢do uterina (JOYEUX et al., 2018). A fetosco-
pia percutanea, embora menos invasiva, é asso-
ciada a maiores taxas de ruptura precoce de
membranas e nascimentos prematuros. Ja a fe-
toscopia com exteriorizacdo uterina demons-
trou desfechos neuroldgicos semelhantes a ci-
rurgia fetal aberta, porém apresentou maior
idade gestacional no momento do parto. Con-
tudo, ensaios clinicos randomizados sobre a fe-
toscopia ainda se mostram ausentes na litera-
tura (DANZER et al., 2020).

A segunda fase do ensaio clinico MOMS
Trial (MOMS2) analisou 78 criancas submeti-
das ao reparo pos-natal e 76 criancas submeti-
das a cirurgia fetal para MMC, com média de
7,4 e 7,5 anos de idade, respectivamente. Evi-
denciou-se que 90,8% das criangas submetidas
a intervencdo fetal apresentaram melhor au-
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tocuidado e 51,3% obtiveram melhor deambu-
lacdo comunitéria quando comparadas as crian-
cas submetidas ao reparo pos-natal (85,5% e
51,3%, nessa ordem). O mesmo grupo de crian-
cas também realizou o teste de caminhada de 10
metros 1 segundo mais rapido e teve melhor
qualidade de marcha. Por fim, eram capazes de
habilidades de mobilidade de alto nivel e de-
monstraram menores chances de ter um grau
motor pior do que o grau da lesdo anatdmica
(HOUTROW et al., 2021).

Prognostico

O progndstico para individuos com Mielo-
meningocele apresenta uma ampla variabili-
dade, dependendo de varios fatores, incluindo o
nivel da lesdo medular, a presenca de complica-
¢Oes associadas e a intervencgédo precoce. Exis-
tem indicacOes que a independéncia funcional
de criancas com Mielomeningocele esta forte-
mente relacionada ao nivel da lesdo medular.
Criancas com lesbes mais altas tendem a apre-
sentar maiores dificuldades em atividades de
autocuidado e mobilidade, enquanto aquelas
com lesdes mais baixas podem ter um desem-
penho funcional relativamente melhor. A avali-
acao funcional dessas criancas é frequente-
mente realizada utilizando o Inventério de Ava-
liacdo Pediatrica de Incapacidade (PEDI), que
mede a capacidade funcional em areas como
autocuidado, mobilidade e funcéo social (FER-
REIRA et al., 2018; TADESCO et al., 2023).

A presenca de complica¢Bes neuroldgicas,
como a malformacédo de Arnold-Chiari e a hi-
drocefalia, também tem alta capacidade de evo-
luir negativamente o prognostico. A hidrocefa-
lia, por exemplo, é comum em criangas com
Mielomeningocele e pode exigir intervencgdes
cirtrgicas, como a colocacdo de derivagdo
ventriculo peritoneal, para controlar o acimulo
de liquido cefalorraquidiano (TADESCO et al.,
2023). Intervencgdes precoces, incluindo cirur-
gias fetais para correcdo da Mielomeningocele,

tém mostrado resultados promissores na melho-
ria do prognoéstico neuropsicomotor. Estudos
recentes sugerem que a correcdo pré-natal pode
resultar em melhores desfechos funcionais em
comparacdo com intervencdes pds-natais, em-
bora a abordagem a céu aberto ainda apresenta
riscos significativos para a mde (BEVILAC-
QUA & PEDREIRA, 2015).

Em suma, a Mielomeningocele apresenta
um progndstico multifatorial e depende de uma
combinagdo de fatores anatdmicos, neurologi-
cos e de intervencdes terapéuticas. A avaliacdo
continua e a intervencao precoce Sao cruciais
para melhorar a qualidade de vida desses indi-
viduos.

CONCLUSAO

Embora a incidéncia da MMC néo tenha
uma expressao significativa, o progndstico dos
pacientes com herniacdo de tecido nervoso
pode ser preocupante, com incapacidades cro-
nicas graves a depender do nivel medular aco-
metido. Para evitar prejuizos a crianca, a pre-
vencao sempre serd 0 melhor caminho. O uso
diario de &cido folico por 3 meses antes da ges-
tacdo e, pelo menos, até os 3 primeiros meses
de gravidez é medida segura, facil e barata para
evitar a Mielomeningocele.

Aliado a isso, o diagnédstico pré-natal por
meio de ultrassonografia fetal ou US com alfa
fetoproteina possibilita a intervencdo precoce.
Comparando-se os desfechos da operacao preé e
pos-natal, o procedimento cirurgico feito ainda
antes do nascimento resultou em melhora no
prognostico neuropsicomotor e aumento nas ta-
xas de reversdo total de malformaces de Chi-
ari. Ainda assim, é essencial permanecer com
acompanhamento continuo de equipe médica
especializada para garantir o desenvolvimento
neurolégico adequado e qualidade de vida a
crianca.
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