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El Ministerio de Salud Publica y Bienestar Social, a través de la Direccién
de Salud Integral de la Nifiez y Adolescencia, dependiente de la Direccién
General de Programas de Salud, presenta el “Modelo de Atencion Inte-
gral a Nifios, Nifias y Adolescentes con Espina Bifida y Mielomenin-
gocele”, un documento normativo que se constituye en una guia para la
organizacioén y ejecucion de prestaciones a ser otorgadas por el Sistema
Nacional de Salud, con especial atencién a la atenciéon multi e interdiscipli-
naria, como el mecanismo mas efectivo y eficiente para el cuidado de este
grupo de pacientes.

El modelo de atencion multidisciplinario centra el cuidado en el nifio y su
familia, teniendo en cuenta sus necesidades en particular, independiente-
mente de la patologia de base. Esto permite una interaccién entre todos
los profesionales, establecer prioridades para definir pronéstico de la evo-
lucion de laenfermedad y generar la mejor estrategia de seguimientoy tra-
tamiento para cada paciente.

Con este documento de atencién centrada en la persona y multidiscipli-
naria, el Ministerio de Salud Publicay Bienestar Social pretende cumplir con
el objetivo de que todos los pacientes tengan la oportunidad de acceder a
una asistencia oportuna, especializada, integral y con protocolos consen-
suados, lo que permite también que la familia reciba un nivel de
formacién e informacion homogéneos, siendo el personal de salud,
el promotor del trabajo en equipo.

La participacién activa de los padres en el cuidado de los nifios y el enfo-
que interdisciplinario son indispensables para lograr resultados positivos
en la implementacién de un plan de cuidados para disfrutar de calidad de
vida, tanto el paciente, como sus cuidadores.
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APAEBI:
CLI:
DCTN:
EB:
MMC:

MSPyBS:

SNC:
TN:
VN:

GLOSARIO DE ABREVIATURAS

Asociacion de padres de pacientes con espina bifida.
Cateterismo limpio intermitente.

Defecto de cierre del tubo neural.

Espina bifida.

Mielomeningocele.

Ministerio de Salud Publica y Bienestar Social.
Sistema nervioso central.

Tubo neural.

Vejiga neurogénica.
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INTRODUCCION

Los Defectos de Cierre del Tubo Neural (DCTN) se producen durante el periodo
correspondiente a los 20 a 30 dias de gestacién, en el primer mes de embarazo,
muchas veces antes que la mujer sepa que esta embarazada. Los mas comunes
son la anencefalia y la Espina Bifida (EB). La anencefalia resulta del fallo de cierre
del TN a nivel superior, mientras la EB resulta del fallo del cierre a nivel medio (to-
racico) o inferior (lumbar), siendo el fallo a nivel lumbar el mas prevalente.

En su conjunto, los DCTN son una de las primeras causas de nacidos muertos,
de mortalidad en la primera infancia y de minusvalias en los nifios que sobreviven.
Se estiman aproximadamente 400.000 a 500.000 nuevos casos por afio a nivel
mundial y constituyen una de las tres primeras anomalias congénitas en frecuencia.

En el Paraguay, segun el documento INDIMOR 2018, las anomalias congénitas
ocupan la primera causa de mortalidad neonatal y la segunda causa de mortali-
dad infantil. Seguin el Registro Nacional de Defectos Congénitos del Paraguay, del
Programa Nacional de Prevencion de Defectos Congénitos, en el periodo compren-
dido entre los afios 2016 a 2018 se registraron 30 nuevos casos de pacientes con
DCTN, de los cuales 21 correspondieron a EB. De acuerdo a datos estimados por
la Asociacién de Padres de Pacientes con Espina Bifida (APAEBI) existen aproxi-
madamente 250 nifios afectados con esta patologia a nivel pais.

Ingerir acido félico en cantidad requerida, ya sea por medio de alimentos for-
tificados o preferiblemente por suplementos, como pildoras, antes y durante el

embarazo, previene la mayoria de los DCTN.

Estas malformaciones involucran un alto costo social y psicolégico para el suje-
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to afectado, su familia y la sociedad, ya que se asocian a alto costo econémico, a una
muerte inevitable (en algunos casos), a una discapacidad grave y permanente, y, en
ocasiones, aretraso mental, discapacidad intelectual (por complicaciones secundarias
como hidrocefalia y meningitis). Todos estos factores disminuyen la calidad de vida.

El modelo de atencion multidisciplinario centra el cuidado en el nifio y su familia,
teniendo en cuenta sus necesidades en particular, independientemente de la patolo-
gia de base. Esto permite una interaccién entre todos los profesionales, establecer
prioridades para definir prondstico de la evolucién de la enfermedad y generar la me-
jor estrategia de seguimiento y tratamiento para cada paciente.

Con este documento de atencion centrada en la persona y multidisciplinaria, el Mi-
nisterio de Salud Publica y Bienestar Social (MSPyBS) pretende cumplir con el ob-
jetivo de que todos los pacientes tengan la oportunidad de acceder a una asistencia
oportuna, especializada, integral y con protocolos consensuados, o que permite tam-
bién que la familia reciba un nivel de formacién e informacién homogéneos,
siendo el personal de salud, el promotor del trabajo en equipo.

La participacién activa de los padres en el cuidado de los nifios y el enfoque inter-
disciplinario son indispensables para lograr resultados positivos en la implementa-
cion de un plan de cuidados para disfrutar de calidad de vida, tanto el paciente, como
sus cuidadores.
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v CONSTITUCION NACIONAL DE LA REPUBLICA DEL PARAGUAY

Articulo 6°: DE LA CALIDAD DE VIDA. La calidad de vida sera promovida por el
Estado mediante planes y politicas que reconozcan factores condicionantes, ta-
les como, la extrema pobreza y los impedimentos de la discapacidad o de la edad.

Articulo 46°: DE LA IGUALDAD DE LAS PERSONAS. Todos los habitantes de la
Republica son iguales en dignidad y derechos.

Articulo 54°: DE LA PROTECCION AL NINO. La familia, la sociedad y el Estado
tienen la obligacién de garantizar al nifio su desarrollo armdnico e integral.

Articulo 68°: DEL DERECHO A LA SALUD. El Estado protegera y promovera la
salud como derecho fundamental de la personay en interés de la comunidad.

v" LEY N° 57/90 QUE APRUEBA Y RATIFICA LA CONVENCION DE LAS NA-
CIONES UNIDAS SOBRE LOS DERECHOS DEL NINO

Articulo 2°.1) Se asegura la aplicacion de sus derechos a cada nifio sujeto a su
jurisdiccién, sin distincion alguna. 2) Los Estados Partes tomaran todas las me-
didas apropiadas para asegurar que el nifio sea protegido contra toda forma de
discriminacién o castigo.

Articulo 23°.1) El nifio mental o fisicamente impedido debera disfrutar de una
vida plenay decente en condiciones que aseguren dignidad, permitan llegar a bas-
tarse a si mismo y faciliten la participacion activa del nifio en la comunidad. 2) El
derecho del nifio impedido a recibir cuidados especiales.

Articulo 24°.1) Derecho del nifio al disfrute del mas alto nivel posible de salud y
a servicios para el tratamiento de las enfermedades y la rehabilitacién de la salud.
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v" LEY N° 3540/08 QUE APRUEBA LA CONVENCION SOBRE LOS DERECHOS
DE LAS PERSONAS CON DISCAPACIDAD Y EL PROTOCOLO FACULTATIVO DE LA
CONVENCION SOBRE LOS DERECHOS DE LAS PERSONAS CON DISCAPACIDAD

Articulo 7°: NINOS Y NINAS CON DISCAPACIDAD. 1) Gocen plenamente de todos
los derechos humanos y libertades. 2) Proteccién del interés superior del nifio.

Articulo 25°: SALUD. a) Programas y atencién de la salud gratuitos. b) Proporcio-
naran los servicios de salud que necesiten las personas con discapacidad. c) Propor-
cionaran esos servicios lo mas cerca posible de las comunidades de las personas con
discapacidad. d) Deben recibir atencion de la misma calidad que las demas personas,
sobre la base de un consentimiento libre e informado.

Articulo 26°: HABILITACION Y REHABILITACION. 1) Para lograr y mantener la maxi-
ma independencia, capacidad fisica, mental, social y vocacional, y la inclusién y parti-
cipacion plena en todos los aspectos de la vida. b) Apoyar la participacién e inclusion
enla comunidad. 2) El desarrollo de formacion inicial y continua para los profesiona-
les y el personal que trabajen en los servicios de habilitaciéon y rehabilitacion.

v"LEY N° 5.732/2016 PROGRAMA NACIONAL DE DETECCION NEONATAL
Articulo 1°. Todos los recién nacidos en el pais tienen derecho a la deteccién neo-
natal para el diagndstico precoz y el tratamiento oportuno de patologias.

v" LEY N°1680/01 CODIGO DE LA NINEZ Y LA ADOLESCENCIA

Articulo 13°: DEL DERECHO A LA SALUD.
Articulo 15°: DE LOS PROGRAMAS DE SALUD PUBLICA.
Articulo 23°: DE LA ATENCION Y REHABILITACION OBLIGATORIA.

v LEY N° 836/80 CODIGO SANITARIO

Articulo 3°. El Ministerio de Salud Publica y Bienestar Social es la mas alta depen-
dencia del Estado competente en materia de salud y aspectos fundamentales del
bienestar social.

Articulo 6°. Los planes y programas de salud y bienestar social deberan elaborar-
se de acuerdo con los objetivos, politicas y estrategias globales del desarrollo econé-
mico y social de la Nacién.

Articulo 7°. Los planes, programas y actividades de salud y bienestar social, a cargo
delasinstituciones publicas y privadas, seran aprobados y controlados por el Ministerio.

Articulo 10°. El cuidado de la salud comprende: a) En relacién a las personas las
acciones integrales y coordinados de promocidn, proteccién, recuperacién y rehabi-
litacién del estado de bienestar fisico, mental y social.
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Articulo 14°. La salud del grupo familiar es derecho irrenunciable que se reconoce
a todos los habitantes del pais.

Articulo 15°. Las personas por nacer tienen derecho a ser protegidas por el Estado,
en suviday en su salud, desde su concepcién.

v" DECRETO N° 21376/98 POR EL CUAL SE ESTABLECE LA NUEVA ORGANIZA-
CION FUNCIONAL DEL MINISTERIO DE SALUD PUBLICA Y BIENESTAR SOCIAL

Articulo 10°. Son funciones especificas en el area de regulacién y atencion sani-
taria: 1) Definir normas generales y especificas de atencién en salud, que posibiliten
el desarrollo de programas y servicios acordes con la eficiencia, eficacia y calidad de
prestaciones en las areas de prevenciéon y recuperacion de la salud.

Articulo 20°. 7) asigna al ministro, entre otras funciones especificas, la de dictar
resoluciones que regulen la actividad de los diversos programas, dependencias y ser-
vicios, reglamenten su organizacion y determinen sus funciones.

v RESOLUCION S.G. MSPyBS N° 064/17 POR EL CUAL SE APRUEBA EL PLAN
NACIONAL DE SALUD INTEGRAL DE LA NINEZ 2016-2021 Y SE DISPONE SU IM-
PLEMENTACION EN LA RED INTEGRAL E INTEGRADA DE SERVICIOS DE SALUS
(RIISS)

El Plan Nacional de Atencion Integral a la Nifiez tiene como finalidad proponer ac-
ciones en base a lineas estratégicas que contribuyan a reducir la morbilidad y la mor-
talidad, y mejorar la calidad de vida de los nifios menores de 10 afios.

v" RESOLUCION S.G. MSPyBS N° 423/2019 POR LA CUAL SE APRUEBA EL NUE-
VO MANUAL DE ORGANIZACION DE LOS SERVICIOS EN EL MARCO DE LAS RE-
DES INTEGRALES E INTEGRADAS DE SERVICIOS DE SALUD (RIISS), LACARTERA
DE SERVICIOS POR NIVELES DE ATENCION Y COMPLEJIDAD DEL MINISTERIO
DE SALUD PUBLICAY BIENESTAR SOCIAL, Y SE DISPONE SU IMPLEMENTACION
EN LA RED DE SERVICIOS DE TODO EL PAIS
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ALCANCE DEL
DOCUMENTO

El presente documento propone una organizaciéon de
prestaciones a ser otorgadas por el Sistema Nacional de
Salud (instituciones sanitarias publicas, privadas, segu-
ridad social, Universidad Nacional de Asuncion, sanidad
militar y policial, Cruz Roja Paraguaya), desde el punto de
vista operativo, con orientaciones acerca de prevencién,
promociény asistencia en todos los niveles de atencion,
del primer al cuarto nivel.
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DISPOSICIONES
4 1 GENERALES

v" Este lineamiento tiene alcance a nivel nacional y sirve de apoyo para
la conformacion de los equipos multidisciplinarios para la atencion
integral de las personas con MMC.

v Promover el conocimiento y la implementacion de las medidas pre-
ventivas para la ocurrencia y recurrencia de los DCTN, desde el pe-
riodo preconcepcional, tanto en el personal de salud como en la po-
blacién general.

v" El equipo multidisciplinario debe trabajar en la confeccion de acuer-
dos de manejo de las diferentes problematicas clinicas y difundir en
la poblacién médica y personal de salud los conocimientos esencia-
les acerca de las caracteristicas clinicas y del manejo integral del ni-
flo con espina bifida.

v" Enelcaso que se produzca el nacimiento de un paciente conun DCTN
en un servicio de salud sin las condiciones para su manejo integral,
este debe ser remitido a un centro de mayor nivel.

v" Transmitir al personal de salud los conocimientos esenciales sobre
las implicancias clinicas de este defecto congénito.

v" Colaborar en la elaboracion y mantenimiento del registro de la en-
fermedad, en conjunto con el Programa Nacional de Prevencidon De-
fectos Congénitos.

v" Servir de apoyo al desarrollo de otros equipos interdisciplinarios en
los establecimientos de salud del pais.

v" Trabajar en la confeccion de protocolos de manejo de las diferentes
problematicas clinicas en los establecimientos de salud.
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LINEAMIENTOS
ESPECIFICOS

B 5.1 Funciones del Equipo Multidisciplinario (Unidad de
Mielomeningocele)

iv.

Tarea asistencial. Promover un diagndéstico temprano y un manejo in-
tegral efectivo y multidisciplinario de las complicaciones asociadas a EB,
mejorando la calidad de vida de los pacientes. Participacién de las dife-
rentes especialidades: Pediatria General, Obstetricia, Perinatologia, Neo-
natologia, Anestesiologia, Kinesiologia, Nefrologia, Urologia, Neurocirugia,
Neurologia, Ortopedia, Nutricién, Oftalmologia, Psicopedagogia, Salud
Mental y Servicio Social.

Formacion continua del profesional en el manejo integral del nifio con
EB, organizacion y participacion en cursos, conferencias, jornadas alusi-
vas, contacto con clinicas multidisciplinarias nacionales e internacionales
para intercambio de informacion y casos clinicos.

Educacion a padres y familias desde la consulta prenatal y/o sala de
neonatologia, con informacion sobre EB y sus comorbilidades, el manejo
pre y posoperatorio y los cuidados a tener en la casa tras el alta hospita-
laria. Posteriormente, en la Unidad de EB, reforzar en conceptos y brindar
el apoyo terapéutico necesario.

Promover la integracion y trabajo en conjunto con grupos de autoayu-
da, asociacién de padres, etc.

Prevencion y promocion en la poblacion general y, sobre todo, en las
mujeres en edad fértil.

§D) 52 Integrantes Equipo Multidisciplinario de Espina
Bifida

Atencion prenatal/obstetricia. En caso de diagndstico prenatal, se

|
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sugiere derivacion a servicio de perinatologia y/o centro especializado para
manejo prenatal, si el caso lo requiere, o del recién nacido. Una vez realizado
el diagndstico, se debe determinar, en conjunto con el equipo de Neurociru-
gia, si el feto reune los criterios de inclusion para la reparacién intrauterina
del DTN o, en su defecto, establecer el momento oportuno para lareparacion
posnatal. Programar el momento y la via oportunas para el nacimiento.

ii. Pediatria General realiza la atencién primaria del paciente y coordina la
atenciéon multidisciplinaria.

ifi.Neonatologia, se sugiere que el paciente sea ingresado en un centro con dis-
ponibilidad de Unidad de Cuidados Intensivos Neonatales y Neurocirugia. Esta-
bilizar al paciente al nacimiento, realizar tamizaje de malformaciones internas.
Manejo pre y posquirurgico en coordinacién con el equipo de Neurocirugia.

iv. Manejo quiruargico, a cargo de Neurocirugia y profesional anestesiélogo, de
preferencia del equipo neuroquirurgico. Neurocirugia: evaluaciény correccion
quirdrgica del defecto, segln criterios propios de cada servicio. Determinar
tiempo oportuno prenatal o posnatal para la correccién quirdrgica, explicar
a los padres complicaciones y secuelas. Corregir las deformidades de la co-
lumna que puedan aparecer en la etapa tardia.

v. Manejo nefro-urolégico, a cargo del especialista nefrélogo pediatra y del
especialista cirujano y/o urélogo pediatra. Evaluaciéon y manejo de complica-
ciones vesico-ureterales y renales debido a las lesiones neurolégicas. Educar
al paciente y sus cuidadores la técnica del cateterismo vesical intermitente y
el cuidado de las sondas vesicales.

vi. Ortopedia, a cargo del especialista en ortopedia y traumatologia pediatrica.
Evaluacion y tratamiento por regiones afectas, segun el nivel de compromi-
so y/o deformidad esquelética, forma clinica y/o quirdrgica, segun criterio de
cada servicio y condicion particular de cada paciente.

vii.Neurologia y rehabilitacion, a cargo del especialista neurdlogo pediatra,
fisiatra y profesionales técnicos en el area (fonoaudiologia, psicopedagogia,
fisiatria, fisioterapia, terapia ocupacional, etc.).

* Neurologia: evaluar niveles de compromiso neurolégico periférico y cen-
tral. Acompaniar posibles hidrocefalias. Orientar sobre terapias necesarias,
segun secuelas neuroldgicas de cada caso.

+ Fisiatriay rehabilitacion: evaluacion de desarrollo por fisiatray orientacién
sobre terapias a ser realizadas, segiin edad y alteraciones presentadas por
cada paciente en las diferentes etapas del desarrollo. El fisiatra determinara
la terapia a ser realizada: fonoterapia, fisioterapia, terapia ocupacional, etc.

viii. Salud Mental, profesional Psiquiatra infantil y/o Psicélogo infantil. Evaluar
impacto de la malformacién en los cuidadores, trabajar sobre aceptacién del
diagnostico, sentimientos de culpa que pudiera llegar a aparecer en las fa-
milias y otros aspectos psicolégicos que puedan afectar a los padres/fami-
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lias. En nifios y adolescentes, evaluar y tratar el impacto de la discapacidad
en su autopercepcion y aspectos de la socializacién en la familia, sociedad y
ambiente escolar.

ix. Manejo de enfermeria. En coordinacion con Pediatria, se encarga del entrena-
miento a los padres para el cuidado y manejo del paciente en la técnica de son-
daje vesical intermitente, del enema evacuador, etc., seglin su requerimiento.

x. Manejo Servicio Social, acompafiamiento de la familia, verificar las con-
diciones de vida de las familias de los pacientes, ausentismo escolar, entre
otras dificultades sociales, para que puedan brindarles las condiciones basi-
cas que requieren para su correcto tratamiento.

xi. Genética Médica, el paciente, junto con sus padres, debe ser examinado al
diagndstico por un médico genetista y tener seguimiento por lo menos dos
afos, para evaluar si se trata de un DTN aislado o sindrémico, cuyos sinto-
mas se hacen mas evidentes con el pasar de los meses. En estas consultas
debe ser realizada la consejeria genética con explicaciéon de los riesgos de re-
currencia y de la evolucién natural de la condicién, asi como de las medidas
de disminucién de riesgo, si hay factores maternos predisponentes.

@) 5-3 Funciones especificas, segiin la cartera de servicios
del MSPyBS, en los niveles de atencion
Los pacientes afectos de EB y MMC deben recibir atencién en todos los niveles
sanitarios, segun su complejidad, la cual va incrementando sus prestaciones,
segun el Manual de Organizacién de Funciones.
i. Primer Nivel (baja complejidad): USF (Satélite, Estandar, Mévily Ampliada).
* Promociény prevencion
- Orientaciones sobre consejeriagenética (riesgo de ocurrenciay recurrencia).
- Orientacién sobre suplemento de acido félico preconcepcional y prenatal.
- Inmunizaciones (segln esquema de PAl).
- Promocién de salud mental comunitaria y deteccién de factores de
riesgo.
« Atencién ambulatoria
- Atenciénintegral por consultas de morbilidad no grave: patologias pro-
pias de la infancia, médico pediatra o médico de familia.
- Atencidnintegral preconcepcional, prenatal de embarazos no complicados
+ Urgencias
- Atenciénde consultas, seguin protocolo, atencién en sala de observacion.
+ Internacién
- Atenciéninmediata del recién nacido sin diagndstico prenatal de MMC,
previo a derivacién a centro de mayor nivel.
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- Internacién por morbilidades no complicadas.

- Internacién morbilidades embarazo/ginecobstetricia no complicadas
(USFA).

- Atencién integral del parto vaginal en pacientes sin diagndéstico prena-
tal de MMC o sin posibilidad de traslado a un centro de otro nivel, sin
poner en riesgo el binomio materno-neonatal.

» Apoyo diagndstico:

- Analisis laboratoriales, seguin catalogo de RNL, imagenes, segun cata-

logo de imagenologia.

ii. Segundo Nivel (mediana complejidad): Hospitales Basicos/Distritales
» Promociény prevencién
« Atencién ambulatoria
- Rehabilitacién fisica y psicosocial.
+ Urgencias
- Cirugia de baja complejidad.
* Internacidn
- Internacién morbilidades embarazo/ginecobstetricia no complicadas.
« CAES/Apoyo diagndstico:
- Servicios de sangre, segln lineamientos del PNS.

iii.Tercer Nivel (Alta Complejidad): Hospitales Generales
* Promociény prevencion
« Atencién ambulatoria
- Rehabilitacién fisica y psicosocial.
- Evaluacion por perinatologia.
» Urgencias
- Cirugia de mediana complejidad.
- Cirugia maxilofacial.
- Cirugia de alta complejidad.
* Internacion
- En cuidados intermedios pediatricos y neonatales.
- En cuidados intensivos neonatales.
- En cuidados intermedios adultos.
« CAES/Apoyo diagndstico
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iv. Cuarto Nivel (Alta Complejidad): Hospitales Especializados
» Promociény prevencién
- Consulta genética.
+ Atencién ambulatoria
- Atencion multidisciplinaria centralizada.
- Rehabilitacion fisica y psicosocial.
« Urgencias
- Cirugia de alta complejidad: neurocirugia, ortopédica, uroldgica.
* Internacion
- En cuidados intensivos pediatricos y adultos.
+ CAES/Apoyo diagndstico
- Medicina nuclear.
- Anatomia patolégica.
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by GUIA CLINICA DE MANEJO DEL
PACIENTE PORTADOR DE ESPINA
9 BiFIDAY MIELOMENINGOCEL

B 6.1 EMBRIOLOGIA

EITN deriva del ectodermo primitivo y se desarrolla hasta formar el encéfalo y
la médula espinal. Normalmente, al final de la tercera semana de desarrollo em-
brionario, se encuentra completamente cerrado.

El cierre defectuoso del TN va a causar distintas manifestaciones de acuerdo al
sitio de cierre afectado; asi, un defecto de cierre superior causa anencefalia, con-
dicion incompatible con la vida extrauterina a largo plazo, y un cierre defectuoso
en el extremo inferior del TN ocasiona MMC lumbosacro, generalmente asociado
a paralisis parcial o completa de extremidades inferiores, ademas de alteraciones
de las vias urinarias, las cuales condicionan la calidad de vida y la existencia de
una enfermedad renal crénica.

Durante el cierre del canal neural (inicia alos 22 dias de la gestacién), lamédula
sigue creciendo en direccidn caudal, porque nuevas porciones del ectoblasto se
van transformando en placa y canal nervioso. De este modo, la médula forma un
tubo cuya luz es el epéndimo. Durante la etapa 11 (24 dias) acontece el cierre del
neuroporo anterior y en la etapa 12 (26 dias) se cierra el neuroporo posterior en
la regidon lumbosacra. Este proceso finaliza con la disyuncién del ectodermo su-
perficial del tubo neural. Posteriormente, tejidos mesenquimatosos migran y se
interponen entre el neurectodermo posterior y el ectodermo cutaneo, permane-
ciendo, de este modo, toda la médula enterrada debajo de un ancho estrato del
que, en ultima instancia, se forman las meninges, los arcos vertebrales dorsales y
los musculos paraespinales.

EITN caudal se desarrolla durante la neurulaciéon secundaria, después que ha-
ya finalizado hacia el dia 25 la neurulacién primaria, a partir de la masa de células
caudales, que es un grupo de células pluripotenciales formado por los restos de
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la notocorda caudal del nédulo de Hensen. A partir de este rodete caudal del embrién
se forma un corddn sdlido de células ectoblasticas que, tras sufrir un proceso de va-
cuolizacion, conecta con el canalis centralis de la médula suprayacente.

La parte cefélica de este rodete caudal origina la punta del cono medular, a cuyo
nivel se observa una dilatacion del canalis centralis llamada ventriculus terminalis,
mientras que la porcién distal forma el filum terminale, que es un cordon fibroso que
une el cono medular al vértice del coccix.

Es importante conocer los puntos de cierre del TN, para comprender la ocurrencia
de las diferentes anomalias (Tabla 1).

Tabla 1. Falla en los puntos de cierre del TN.

Punto de cierre |Sensible a Defecto
Dorsal Deficiencia de acido félico Espina bifida toracica
Cefaélica Deficiencia de acido félico + | Anencefalia

hipertermia Encefalocele
Occipital Hipertermia Encefalocele occipital
Lumbar Deficiencia de acido félico Espinabifida: meningocele sacro

Los defectos del cierre ocurren entre la segunda y la tercera semana del desarro-
llo embrionario.

La circunstancia de que la masa de células caudales no sélo origine el mesénqui-
ma precursor del sacro y del céccix, sino que se localice adyacente a las partes mas
distales en desarrollo del intestino y mesonefros, explica por qué son tan frecuentes
las malformaciones congénitas que asocian anomalias, tanto del cono medular, filum
terminale y sacro, como de las regiones ano-rectal, renal y genital externo.

Las alteraciones de la induccién dorsal se deben al fracaso de la fusién del canal
neural, persistiendo, en consecuencia, la continuidad entre el neurectodermo poste-
rior y el ectodermo cutaneo, que en su forma completa se denomina disrafismo.

Eltérmino “disrafismo espinal” comprende un grupo heterogéneo de malformacio-
nes congénitas de la médula espinal, que se caracteriza por la fusién imperfecta de
las estructuras neurales, 6seas y mesenquimatosas de la linea media.

En casi todos los casos de disrafismo espinal se objetiva una espina bifida, es de-
cir, un disrafismo de las estructuras éseas, debido al cierre incompleto de los arcos
vertebrales. Pueden ser ocultos o abiertos (Figura 1). La siringomielia y los quistes
aracnoideos intradurales representan otras alteraciones relacionadas con el disra-
fismo espinal.
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Figura 1. Disrafismo espinal. Clasificacion.

Figura 2. Espina bifida oculta.

Figura 3. Espina bifida abierta.
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v" OCULTOS O CERRADOS (Figura 2)

Espina bifida oculta es cuando la malformacién esta limitada al defecto
vertebral. Cuando a esta anomalia se asocian malformaciones subyacentes
de lamédula espinal sin discontinuidad de la piel, el complejo malformativo
se designa como disrafismo espinal oculto.

ABIERTOS (Figura 3)

Espina bifida abierta y quistica, en la que las estructuras neurales (me-
ninges, raices y médula) estan abiertas al exterior, sin revestimiento cutaneo
que las recubra, incluye |a mielosquisis, el mielomeningocele y el menin-
gocele. Constituye el tipo mas frecuente y complejo de disrafismo espinal,
siendo la mielosquisis/raquisquisis la forma mas grave de esta malforma-
cidn, ya que se produce antes de los 28 dias de gestacion.

Consiste en una ausencia completa de cierre de tubo neural y falta la parte
posterior de médula, meninge y vértebras. La médula se observa abierta 'y
aplanada en la region toracolumbar. El mielomeningocele es un defecto
mas tardio, siendo de localizacién dorsolumbar o lumbar en mas del 50%
de los casos, lumbosacro en el 25% y cervical o dorsal en sélo el 10%.

La médula espinal estd involucrada en ambas malformaciones, asi como las
raices, las meninges, los cuerpos vertebrales y la piel. En los meningoceles,
la herniacién, a través del defecto 6seo, esta limitada a las meninges, siendo
la médula espinal normal.

ASOCIACION CON OTRAS MALFORMACIONES

Cuando los DCTN se encuentran asociados a otras malformaciones pue-
den estar incluidos en sindromes genéticos conocidos. Las alteraciones pue-
den formar parte de sindromes cromosémicos como:

e Trisomias 13y 18.

* Sindrome de Meckel.

* Sindrome de Waardenburg tipo Il.

» Asociacion OEIS: onfalocele, extrofia de cloaca, ano imperforado
y defectos vertebrales.

* Asociacion VACTERL: defectos vertebrales, atresia anal, defectos
cardiacos, fistula traqueo-esofagica, anomalias renales y anoma-
lias en las extremidades.

» Con menos frecuencia: Sindrome de Joubert y Fraser.
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En el 95% de los casos no hay antecedentes familiares previos de este defecto
estructural y se asocian factores genéticos y ambientales. Los DCTN, cuando se
presentan aislados, siempre son multifactoriales, en cambio, si forman parte de un
sindrome, tienen una causa etioldgica especifica.

Factores ambientales:

* Hipertermia materna en el primer trimestre.

» Consumo de anticonvulsivantes.

» Diabetes materna no controlada.

* Antecedentes de infertilidad.

» Dieta pobre en frutos secos, legumbre, verduras, hojas verdes (espi-
naca, esparrago) durante el periodo preconcepcional y embarazo.

» Plaguicidas (posible teratégeno).

Cabe mencionar, en forma especial, a la paciente embarazada portadora de
epilepsia, ya que algunos farmacos anticonculsivantes, entre ellos, el acido valproi-
co, la carbamazepina, la fenitoina y el fenobarbital tienen reconocida asociacién con
la ocurrencia de malformaciones congénitas, como defectos del TN, genitourinarias,
cardiovasculares, motoras, entre otras. El acido valproico en particular, se ha
asociado a una variedad de malformaciones importantes y de menor importancia,
incluyendo un aumento de defectos en el TN, hendiduras en paladar y labios,
anormalidades cardiovasculares, defectos genitourinarios, retraso en el desarrollo,
autismo y desér-denes endocrinolégicos.

El asesoramiento preconcepcional es fundamental para que todas las mujeres
con potencial de maternidad que padezcan epilepsia puedan ser informadas sobre
los indices sabidos de teratogenicidad de los antiepilépticos, ademas de la mayor
frecuencia de complicaciones médicas durante el embarazo y el parto.

Los aspectos preventivos para la ocurrencia de malformaciones congénitas,
en general, incluyen, entre otros, consejeria genética preconcepcional,
diagndstico oportuno prey posnatal, y programas de tamizaje.

Existen tres niveles de prevencién de enfermedades genéticas: primaria, secun-
dariay terciaria.

* Prevencion primaria (preconcepcional): sobre individuos sanos, previene la

enfermedad reduciendo la susceptibilidad o la exposicién a factores de riesgo

y, a la vez, disminuye el riesgo de incidencia de algunos defectos congénitos.

- Laingesta materna periconcepcional de acido félico previene entre 50% y
70% de los DTN, a una dosis de 1 mg acido félico, al menos 3 meses antes del
embarazo. Se sugiere ingerirlo en forma de suplemento vitaminico.
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- Una mujer que ya tuvo un hijo afectado con un DTN, tiene la recomendacién
de mayor ingesta de acido félico, bajo prescripcion médica, en dosis de 5 mg
diarios.

De igual manera, se debe de iniciar el consumo unos tres meses antes de la
concepcion y continuar durante el primer trimestre del embarazo.

* Prevencion secundaria (prenatal): sobre individuos enfermos, modificando la
evolucion natural y secuelas graves de la enfermedad, a través de la deteccidén
precoz y el tratamiento oportuno.

* Prevencion terciaria (posnatal): sobre individuos afectados, sus signos y sin-
tomas, con el objetivo de reducir y, en algunos casos, evitar las complicaciones
de la enfermedad, a través de la rehabilitacién y la correcciéon adecuadas.

En el Paraguay, mediante el Decreto N° 20830/1998 de la Presidencia de la Repu-
blica, se establece la obligatoriedad del enriquecimiento de la harina de trigo con
hierro y vitaminas, posteriormente la Resolucion N° 27/2002 del MSPyBS, aprueba
el reglamento técnico del enriquecimiento de la harina de trigo con hierro y
vitaminas, que consiste en la adicion a las harinas de trigo tipificadas como un cero
(0), dos ceros (00), tres ceros (000), cuatro ceros (0000) y cinco ceros (00000),
con el esquema representado en la Tabla 2, por cada kilogramo de harina.

Tabla 2. Cantidad de hierro y vitaminas adicionadas por cada kilogramo de harina.

Producto Cantidad en mg
Tiamina 4.5
Riboflavina 2.5
Niacina 35
Acido Félico 3
Hierro 45

Periédicamente, en el marco del sistema de Monitoreo y Vigilancia del Programa
de Control de Micronutrientes, llevado adelante por el INAN, se realiza el control de
las harinas, mediante pruebas de muestras en forma aleatorizada.

Los alimentos ricos en acido fdlico deben ser incorporados en la alimentacién de
la poblacién en general y de la mujer en edad fértil en particular, teniendo en cuenta
de que el contenido de folatos en los alimentos se altera con la coccién, por lo que es
recomendable alternar la ingesta de alimentos crudos y cocinados.

Se encuentra acido félico en mayor proporcién en los siguientes alimentos:

» De origen vegetal: los vegetales de hojas verdes, los frutos citricos,
las legumbres, los frutos secos, los cereales integrales.

» De origen animal: los huevos, en especial la yema, higado de vaca y
los lacteos.
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Figura 4. Alimentos ricos en contenido de Vitamina B9 o Acido Félico.

El ECLAMC (Estudio Colaborativo Latinoamericano de Malformaciones Congé-
nitas) ha identificado en los paises en desarrollo 10 factores de riesgo a considerar:
* Embarazo no planificado.
+ Edad materna avanzada.
» Controles prenatales deficientes.
* Rubéola.
* Automedicacion.
+ Alcohol.
+ Tabaco.
+ Deficiencias de la dieta.
» Exposicién laboral.
» Falta de consulta especializada.
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En lineas generales, se considera que, si los padres no tienen EB y tuvieron un hijo
afectado, el riesgo de recurrencia para el siguiente embarazo es de 0,3%. Si uno de
los progenitores es afectado y tiene un hijo con la espina bifida o anencefalia, el ries-
go para el siguiente embarazo es de 4,5%. (Tabla N° 3)

Tabla N° 3. Riesgo de recurrencia (%) de malformaciones del tubo neural.

Parientes afectados Anencefaliay EB
* Ningun hermano 0.3
* Ningun progenitor 4.5
« Un progenitor 30
* Ambos progenitores
* Un hermano 4
* Ningun progenitor 12
» Un progenitor 38
* Ambos progenitores
* Dos hermanos 10
» Ningun progenitor 20
« Un progenitor 43
* Ambos progenitores
* Unhermanoyun pariente 7
de segundo grado 18
* Ningun progenitor 42

» Un progenitor
* Ambos progenitores

* Unhermanoy un parien- 55
te de tercer grado 16
* Ningun progenitor 42

* Un progenitor
* Ambos progenitores

Estos riesgos de recurrencia en las familias se calcularon antes de la introduccion
generalizada de la suplementacion materna con acido félico durante la gestaciéon (Mo-
dificado de De Bonaiti-Pellié 23 C, Smith C: Risk tables for genetic counselling in some
common congenital malformations. J Med Genet 11:374-377,1974).
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El diagndstico prenatal se realiza mediante la ecografia de marcadores cromoso-
micos tempranos, en el primer trimestre, con diagnéstico de EB hasta en un 50%
de los casos y entre las semanas 20 a 24 de gestacidén, con la ecografia morfoldgica,
en porcentajes hasta 95%.

* Primer trimestre, ecografia de las 11-13 semanas:

Pérdida de la translucencia intracraneal en el corte medio-sagital utilizado para
la medicién de la translucencia nucal en el cribado de aneuploidias.

Aumento del didametro del tronco cerebral.

Disminucién de la distancia entre el tronco cerebral y el hueso occipital (corres-
pondiente a la combinacion del cuarto ventriculo y la cisterna magna).
Reduccion del angulo facial frontomaxilar (entre la parte superior del paladar y
el hueso frontal en un corte medio-sagital).

+ Segundo trimestre:

Signo del “limén”: en el corte del diametro biparietal, debido al aplanamiento de
los huesos frontales.

Signo de la “banana”: forma anémala de los hemisferios cerebelosos, que pre-
sentan unaforma cdéncava anteriormentey la cisterna magna se encuentra obli-
terada. (Figura 4).

Cuando se sospecha un DCTN, debe hacerse un estudio pormenorizado de la co-
lumna vertebral.

La alfafetoproteina se encuentraelevadaen casos de DCTN, sobre todo enlos de-
fectos abiertos, tanto en el liquido amnidético como en la sangre materna. En los casos
de anencefaliala tasa de deteccidn es cercana al 95%. En los defectos del TN abiertos
es de 65 a 80%. No es un hallazgo especifico y se debe interpretar en un contexto.

Figura 4. Ecografia prenatal, signo del limén.
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Las manifestaciones clinicas, signos, sintomas, diagndstico y tratamiento depen-
den fundamentalmente del tipo de defecto ocasionado por el cierre defectuoso del
tubo neural.

6.6.1. TIPOS DE DEFECTOS

a) ESPINA BiFIDA OCULTA

Por lo general, es asintomatica y afecta a menos del 5% de la poblacién. Se sos-
pecha su presencia ante cuadros de trastornos urinarios funcionales, principalmen-
te enuresis no monosintomatica; también, ante la presencia de trastornos cutaneos
a nivel lumbosacro, como areas de piel atréfica o hiperpigmentada, hemangiomas,
lipomas subcutaneos o bien, hipertricosis localizada, apéndices cutaneos, fistulas o
senos dérmicos. Provocan una minima lesién neurolégica en las piernas, siendo mas
frecuente la afectacion de la vejiga. En algunas ocasiones puede pasar desapercibida,
ante la falta de sintomas clinicos, como pérdida de orina.

Manifestaciones clinicas: cifoescoliosis, lumbociatica, pies equinovaros, asimetria
de las extremidades inferiores, signo de Babinski, pérdida parcheada de la sensibili-
dad, ulceras troéficas, trastornos de los esfinteres, meningitis recurrente (cuando pre-
senta fistulizacién externa).

El diagndstico se realiza mediante la ecografia, la TAC y la RMI, y se puede deducir
el nivel de la lesion y su relacion con el tejido funcional.

La siringomielia presencia de cavidades tubulares dispuestas longitudinalmente
dentro de lamédula espinal, pero habitualmente fuera del canal central. Las cavitacio-
nes estan repleccionadas de LCR, proveniente del IV ventriculo en las siringomielias
comunicantes, cuya etiologia obedece a malformaciones de la fosa posterior (Chiari
I) o bien a anomalias de la unién craneo-vertebral (platibasia, impresion basilar o de-
formidad de Klippel-Feil).

Las siringomielias no comunicantes pueden manifestarse como consecuencia de
un traumatismo medular, una aracnoiditis posmeningitis o un tumor medular. La sin-
tomatologia enlos nifios se manifiesta casi siempre como una escoliosis evolutiva con
piramidalismo (siringomielia motora pura), siendo la sintomatologia sensitiva (diso-
ciacion termoalgésica) menos frecuente.

b) MIELOMENINGOCELE

Sus manifestaciones clinicas dependen del nivel del mielocele y consisten en di-
versos grados de paraplejia flacciday arrefléxica, alteraciones de la sensibilidad (tac-
tily dolorosa) y trastornos de los esfinteres (disfuncién vesical e incontinencia fecal).

Asimismo, se evidencian Ulceras troficas de los miembros inferiores con periostitis
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u osteomielitis subyacentes, deformidades ortopédicas (pies zambos, subluxaciéon de
las caderas, escoliosis) e incluso fracturas 6seas.

El nivel sensitivo es mas constante que el motor y permite una delimitacién mas
exacta del limite superior de la lesién:

Enlos casos mas severos por encimade L3, la paraplejia es completa conim-
posibilidad para la deambulacion.

En lesiones lumbares mas bajas, estan conservadas la flexion y aduccién de
la caderay la extension de la rodilla, siendo posible la marcha con ayuda.
Las lesiones de las raices sacras superiores permiten al nifio caminar con mi-
nima ayuda, pero existen deformidades de los pies.

Por ultimo, en las lesiones sacras por debajo de S3, la funcién de las extremi-
dades inferiores es normal y hay anestesia en “silla de montar”.

Enlamayoria de los nifios con mielomeningocele existen trastornos de los esfinteres:

En las lesiones por debajo de S3, los esfinteres anal y vesical estan paraliza-
dos. Lavejiga estara distendida y permitira con facilidad la expresion urinaria
mediante compresion suprapubica.

En el grupo mas numeroso de nifios con lesiones mas altas, aun cuando la ve-
jigatambién esta dilatada, existe retencion urinariay presentan mayor riesgo
de enfermedad renal crénica.

En los meningoceles el examen neuroldgico es normal. A la inspeccidn, se observa
una masa fluctuante que produce una protrusién de la piel y habitualmente esta cu-
bierta por un angioma plano. Los meningoceles no se asocian con hidrocefalia
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6.7.1 TRATAMIENTO PRENATAL

Hasta hace poco, las unicas opciones disponibles para los padres una vez que se

hacia el diagndstico, eran el manejo expectante y la cirugia posterior al nacimiento.

Actualmente a nivel mundial, se realiza el tratamiento quirdrgico intradtero, que
consiste en el cierre inmediato del defecto, en un intento de prevenir una infeccién o
una lesion adicional de los elementos neurales expuestos al liquido amnidtico durante
el desarrollo fetal, ya que en un feto con MMC, hay evidencia de que la funcién neuro-
|6gica se deteriora durante el progreso de la gestacion. Por lo tanto, si el MMC puede
repararse de manera segura en el Utero, es posible que la funcién neurolégica pueda
mejorar sustancialmente.

La reparacién intrauterina del MMC tiene como objetivo evitar la exposicion del te-
jido neural expuesto a los elementos nocivos del ambiente intrauterino, con la finali-
dad de prevenir la hidrocefalia y la malformacién de Arnold Chiari I, y preservar la
funcionalidad de las raices nerviosas desprotegidas. Se reduce sustancialmente
la necesidad de colocar valvulas de derivacién ventriculo-peritoneal.

v' Cirugia fetal
Entre los criterios generales para su realizacién se mencionan:
» Descartar cuadros sindrémicos (aneuploidias).
+ La historia natural de la enfermedad debe estar bien documentada y el
prondstico establecido.
» Ausencia de terapia posnatal efectiva actual.
» El procedimiento debe ser realizado en centros de terapia fetal multidiscipli-
narios, con protocolos estrictos y consentimiento informado de los padres.

v" Criterios de inclusion
La decision de la reparacion antenatal debe considerar las posibles complicacio-
nes del procedimiento y debe ser indicado en casos en los que la reparacién tendra
un impacto importante en la funcién motora postnatal.
« Mielomeningocele (incluida la mielosisis) en los niveles T1 a S1 con hernia-
cion del cerebro posterior. El nivel de la lesidn se confirmara por ultrasonido
y la herniacién del cerebro posterior se confirmara por Resonancia Magnéti-
ca Nuclear.
« Edad materna 218 afios.
« Edad gestacional en la aleatorizacién de 19 a 27 semanas de gestacion.
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v" Criterios de exclusién

Embarazo multifetal

Diabetes pregestacional dependiente de insulina.

Anomalia fetal no relacionada con mielomeningocele. Se realizard un ecocar-
diograma fetal antes de la aleatorizacién vy, si el hallazgo es anormal, se ex-
cluird al paciente.

Cifosis en el feto de 30 grados o mas.

Cerclaje actual o planificado, o antecedentes documentados de cuello uteri-
no incompetente, placenta previa o desprendimiento de placenta.

Cuello uterino corto <20 mm medido por ultrasonido cervical. El paciente
puede ser excluido en base a un informe de ultrasonido durante la evaluacién
inicial o en funcidn de la medicién de la longitud cervical.

Obesidad, definida por un indice de masa corporal de 35 o mas. Parto unico
espontaneo previo, antes de las 37 semanas.

Isoinmunizacién Rh materno-fetal, sensibilizacion de Kell o antecedentes de
trombocitopenia aloinmune neonatal.

Estado materno de VIH o hepatitis B positivos, debido al mayor riesgo de
transmisién al feto durante la cirugia materno-fetal. Si se desconoce el esta-
do de VIH o Hepatitis B de |la paciente, se le debe hacer una prueba y obtener
resultados negativos antes de que pueda ser aleatorizado.

Conocida positividad de la hepatitis C. Si se desconoce el estado de la hepa-
titis C de la paciente, no es necesario que la realicen un examen.

Anomalia uterina, como fibromas grandes o multiples, o anormalidad del con-
ducto mulleriano.

Otra afeccién médica materna que es una contraindicacién para la cirugia o
la anestesia general. Esto incluye a cualquier paciente con una histerotomia
previa en el segmento activo del Gtero (ya sea por una cesarea clasica previa,
anomalia uterina, como un Utero arqueado o bicornuato, reseccién de mio-
mectomia mayor o cirugia fetal previa).

El paciente no cumple con criterios psicosociales (segun lo determinado por
el entrevistador psicosocial, utilizando una evaluacién estandarizada) para
manejar las implicaciones del ensayo.

Participacién en otro estudio de intervencion que influye en la morbilidad y
mortalidad maternay fetal, o en la participacion en este ensayo en un emba-
razo anterior.

Hipertensién materna, que aumentaria el riesgo de preeclampsia o parto pre-
maturo (incluidos, entre otros: hipertensiéon no controlada, hipertensién cro-
nica con dafio en los érganos terminales e hipertensién de inicio reciente en
el embarazo actual).
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v" Consideraciones Técnicas
Tras la histerotomia, se expone la espalda fetal y la lesion, que se repara de igual
forma que en el periodo posnatal. Cuando el tamafio del defecto es tan grande que
no permite su cierre primario utilizando sus propios elementos, se puede utilizar du-
ramadre artificial.
Tras la reparacion, se procura mantener la gestacién con una pauta de tocolisis,
con controles semanales hasta el parto.
* Las complicaciones obstétricas mas frecuentes son:
- Rotura prematura de membranas.
- Dehiscencia de la suturay el grado de prematuridad.
En todos los casos debe evitarse la dinamica uterina y la finalizacion de la gesta-
cidon debera realizarse mediante cesarea.

6.7.2 ABORDAJE DEL PACIENTE EN LA UNIDAD NEONATAL

El adecuado diagndstico y control prenatal permitira que el paciente con diagnds-
tico de mielomeningocele nazca en instituciones hospitalarias que cuenten con los
recursos técnicos y profesionales necesarios para su atenciéon o que se organice
la derivacion rapida y adecuada para su cirugia y tratamiento oportuno; este debe
realizarse en centros de tercer o cuarto nivel.

La cirugia correctora se realiza lo antes posible, dentro de las 12 horas del naci-
miento, y con un margen no mayor de 72 horas.

Si el paciente debe ser trasladado, primero, debera ser estabilizado y acondiciona-
do para una derivaciéon adecuada.

v"  Condiciones para el traslado

¢ Enincubadora en posicién prona (boca abajo).

» Higienizar el defecto con suero fisiolégico tibio y cubrirlo con plastico estéril
(bolsas de SNG u otro elemento), lo que evitara la contaminacién con mate-
ria fecal, la evaporacion y disminuira el riesgo de infeccion.

e Colocar un aro de gasa estéril alrededor de la lesién, para evitar el desplaza-
miento del material herniado.

» Sodlo la piel alrededor del defecto se limpia con desinfectantes tibios (iodo-
povidona al 10%).

Si el saco herniario esta roto, iniciar tratamiento antibidtico.

Los pacientes con MMC tienen alto riesgo de desarrollar alergia al latex; por lo tan-
to, larecomendacién es iniciar la prevencién desde el nacimiento, evitando o minimi-
zando todo contacto con latex. No usar en lo posible guantes de latex, valorar otras
alternativas, segun la disponibilidad.
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v" Periodo prequirirgico

» Curacién del defecto: limpiar con suero fisiolégico tibio y cubrir con plastico
estéril.

» Laboratorio prequirdrgico: hemograma, coagulograma, grupo sanguineo y
factor RH, electrolitos, gasometria arterial o venosa, segun el cuadro clinico.

» Estudios por imagenes: Rx de columna total, de frente y de perfil, para des-
cartar otros defectos congénitos asociados.

+ Enmielomeningocele, se recomienda cirugia precoz y ATB prequirurgico (ce-
falexina unica dosis). La indicacion de ATB posterior varia, segun sea el MMC
abierto o cerrado, y se realizara de acuerdo con las normas de la institucion.

v" Periodo intraquirirgico

* Quirdfano libre de latex, segun disponibilidad.

+ Tomar muestra de LCR intraquirurgico para citoquimico y cultivo.
v" Periodo posquiriargico

* Iniciar alimentacién con pecho materno tan pronto como sea posible, para
favorecer la lactancia y el vinculo con la mama.

+ Vigilar la herida quirurgica junto al Servicio de Neurocirugia; evaluar signos
de flogosis o necrosis, y pérdida de LCR.

» Estudios por imagenes
- Ecografia cerebral luego de la cirugia, para evaluar dilatacién de los ven-

triculos, con seguimiento semanal.

- Ecografia de vias urinarias a partir del séptimo dia. La misma, se realizara
con vejiga plenificada. Permite evaluar morfologia renal y vesical, e identi-
ficar dilatacién piélica y/o ureteral.

- Uretrocistografia miccional seriada permite caracterizar las caracteristi-
cas de lavejigay observar la presencia de reflujo vesicoureteral congénito.
Idealmente solicitar antes del alta del recién nacido.

» Entrenamiento a los padres o cuidadores para Cateterismo Limpio Intermi-
tente previo al alta (ver Anexo 3: Técnica para Cateterismo Limpio Intermi-
tente Ambulatorio).

6.7.3 PAUTAS DE SEGUIMIENTO PEDIATRICO

El Pediatra cumple un rol fundamental en el seguimiento de nifios y adolescentes
con mielomeningocele. En la Unidad Multidisciplinaria de Atencién a Pacientes con
Mielomeningocele, tiene la funcion de COORDINADOR del equipo.

Ademas, cumple las siguientes funciones:

» Coordinar y organizar el abordaje interdisciplinario de los pacientes, asegu-
rando que se establezcan las relaciones que hagan falta entre todos los pro-
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fesionales que asisten a los mismos.

» Establecer prioridades en la realizacion de estudios, seguimientos y proce-
dimientos, explicando el porqué de la realizacién de los mismos y reforzando
todalainformacién que recibe de los especialistas, asegurandose el correcto
entendimiento y mayor confianza en el equipo interviniente, logrando mayor
adherencia al tratamiento.

« Orientar a la familia a contactarse precozmente con el equipo interdiscipli-
nario en los casos de diagndstico prenatal.

« Evaluacion del crecimiento. En |a evaluacion clinica, el Pediatra debera va-
lorar el crecimiento pondoestatural. En estos pacientes, el sedentarismo con-
lleva sobrepeso y obesidad, lo que a su vez incrementa el riesgo de escaras
en las zonas de apoyo. Orientar la consulta con un Nutricionista, en los casos
que se considere necesario.

+ Evaluacion del neurodesarrollo. En colaboracion con los servicios de neu-

rologia y fisioterapia, coordinar la evaluacién y las acciones para promover
la estimulacién muscular basica, garantizando el mayor movimiento posible
de cada grupo muscular, desde el momento del nacimiento.
Generalmente presentan déficits de la memoria visual y de la memoria audi-
tivo/verbal. Aproximadamente el 75% de los nifios afectados presentan un
coeficiente intelectual superior a 80. Entre estos nifios con inteligencia nor-
mal, el 60% presentan algun problema de aprendizaje relacionado con las
matematicas, la secuenciacién y la resolucién de problemas. Los trastornos
de atencién se encuentran presentes en un 30 a 40%.

« Vacunacion. Los pacientes deberan recibir todas las vacunas obligatorias
contempladas en el esquema de inmunizacion del Programa Ampliado de In-
munizaciones (MSPyBS). Se indicara anualmente vacunacién antigripal de
acuerdo a las normativas, segun rango etario y factores de riesgo asociados.

- Evaluacion de complicaciones. En el seguimiento clinico, el Pediatra debe-
ra pesquisar en los controles de salud la presencia de complicaciones, prin-
cipalmente en cuatro aspectos: neurolégico, uroldgico, ortopédico-trauma-
tolégicas y gastrointestinales.

6.7.4 VEJIGA NEUROGENICA

v" GENERALIDADES

El término vejiga neurogénica (VN) se refiere a la disfuncién de la dinamica miccio-
nal, cuyo origen es un trastorno organico funcional que involucra el sistema nervioso.
Cualquier patologia que afecte la vejiga y las sefiales aferentes y eferentes del tracto
de salida de la vejiga puede causar este cuadro.
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En el paciente afecto de MMC, la lesién medular a cualquier nivel (desde la columna
cervical hasta el sacro) rompe la integridad de estos complejos sistemas de control
provocando disfuncién neurdégena vesical. El nivel y extensién de la lesidn congénita
tiene una pobre correlacién con el tipo y severidad del compromiso en el funciona-
miento vesical

EI MMC es la causa mas comun de vejiga neurogénica en pediatria. A partir del de-
sarrollo de los sistemas de derivacion ventriculoperitoneal y la mejoria en el cuidado
neonatal, las complicaciones nefrolégicas de la vejiga neurogénica se convirtieron en
una de las causas mas importantes de morbimortalidad. Un manejo eficaz de la veji-
ga es fundamental pues con ello se previene el dafio renal y se promueve la sequedad
social (mantener al paciente seco). El 90% de los pacientes que nacen con EB lo ha-
cen con funcién renal normal, el 50% se deteriora si no se tratan.

Figura 5. Esquema de inervacién de la vejiga.
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La sintomatologia de Ia VN es variada, las mas frecuentes son:

* Incontinencia urinaria.

» Retencidn urinaria (falta de vaciado completo de la vejiga).

* Infeccidn urinaria recurrente

Las complicaciones incluyen: pielonefritis, sepsis, insuficiencia renal crénica, que
incluso puede llegar a estadios avanzados en la edad pediatrica, con requerimiento
de terapia de sustitucion renal (didlisis y/o trasplante renal).

El tipo especifico de VN varia entre paciente y paciente:

+ Vejiga neurogénica flacida (hipotonica), el volumen es grande, la presion
es baja y las contracciones estan ausentes. Puede producirse por un dafio en
los nervios periféricos o en la médula espinal entre los niveles S2 y S4.

+ Vejiga espastica, el volumen generalmente es normal o bajo, y se producen
contracciones involuntarias. Suele producirse por un dafio cerebral o de la
médula espinal por encima de T12.

+ Patrones mixtos (vejiga flacida y espastica): causados por trastornos di-
ferentes al MMC.

Las repercusiones mas importantes de la vejiga neurogénica asociada a mielome-
ningocele son:

* Incontinencia urinaria: lo cual altera la integridad social y psicolégica del
paciente.

» Infecciones de vias urinarias recurrentes.

* Insuficiencia renal crénica: Cuando los pacientes son evaluados nefrourolé-
gicamente al momento del nacimiento, sélo un 15% presenta alteraciones en
el tracto urinario superior. Este porcentaje crece y puede llegar hasta 70%
cuando son evaluados por primera vez en forma tardia. Por esto, actualmen-
te la evaluacién y seguimiento uroldgico precoz son los pilares en la atencién
del paciente con MMC y resultan en una reduccién en la incidencia de dafio
renal y en la necesidad de ampliacién vesical

v RECOMENDACIONES PARA EL MANEJO

Todos los nifios con mielomeningocele (MMC) deben ser asumidos como portado-
res de vejiga neurogénica y ser sometidos a una evaluacién urolégica y nefrolégica
precoz y completa, independiente de tener o no alteraciones neuro-ortopédicas, a
fin de detectar pacientes de alto riesgo de deterioro de la funcién renal.

v EVALUACION INICIAL

Los resultados deben ser evaluados por los especialistas en nefrologia y urologia infantil.

1. ECOGRAFIA RENAL: Debe realizarse en forma precoz, lo antes posible, luego
del cierre del defecto neural, a fin de detectar alteraciones que comprometan
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el rifidn y su funcionalidad posterior. Evaluar presencia de hidronefrosis, dilata-

cién ureteral, disrelacion del tamafio renal, pared vesical engrosada. Evaluar el

diametro rectal, para detectar pacientes con estrefiimiento, factor importante
en la presencia de infecciones urinarias y deterioro de la funcién renal.

2. CISTOURETROGRAFIA MICCIONAL (CUGM): evaluia laanatomia principalmente
del tracto urinario inferior, detecta la presencia de reflujo vesicoureteral (RVU)
y puede brindar una aproximacién de la funcionalidad vesical (diverticulos vesi-
cales, vejiga de lucha, residuo posmiccional). Debe ser realizado de preferencia
los dias previos al alta de la unidad neonatal.

3. CENTELLOGRAFIA RENAL CON DMSA: en busca de lesiones renales, se indica
su realizacién a partir de los 3 meses de vida, en los casos de RVU demostrable
por CUGM.

4. URODINAMIA: debe ser realizada luego de las 6 semanas de vida, una vez su-
perado el shock espinal producido por el cierre del defecto neural.

Permite evaluar:

» La capacidad de almacenamiento vesical: capacidad vesical, presién de lle-
nado vesical.

» Caracteristicas del vaciado: presion intravesical en el momento que comienza
el goteo uretral, presencia o ausencia de actividad refleja del detrusor, com-
petencia de los mecanismos esfinterianos, grado de coordinacidén entre el
detrusor y el mecanismo esfinteriano, patrén de vaciado, volumen residual
posmiccional.

En nifios, el nivel y la extensién de la lesidn espinal tienen escasa correlacién con

el resultado clinico.

Segun los patrones proveidos por la Urodinamia, la VN puede clasificarse en 4
subtipos de funcionamiento del tracto urinario inferior:

» Tipo A: disminucion de la actividad del detrusor con disinergia del esfinter

» Tipo B: aumento de la actividad del detrusor con disinergia del esfinter (veji-
ga de alto riesgo de lesion renal)

» Tipo C: disminucion de la actividad del detrusor con disminucién de la acti-
vidad del esfinter

» Tipo D: aumento de la actividad del detrusor con disminucién de la actividad
del esfinter

El estudio urodinamico y la clasificacién funcional permite definir la severidad

de la patologia, evaluar el riesgo de deterioro renal y planear los tratamientos

5. FUNCION RENAL: con determinacién sanguinea de urea, creatinina, electroli-
tos, gases venosos, calcio, fdsforo, magnesio, orina simple y urocultivo indice de
proteinuria en orina espontanea, y/o microalbuminuria. Realizar en lo posible
dias previos al alta neonatal y en los sucesivos controles.
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v VALORACION DEL RIESGO DE DETERIORO DE LA FUNCION RENAL

El dafio renal en el nifio con MMC es prevenible con adecuada evaluacién, segui-
miento e intervencién terapéutica oportuna.

Son factores de riesgo de deterioro de la funcién renal:

Parametros urodinamicos de capacidad y acomodacién disminuida (por au-
mento de laactividad del detrusor) y alta presion de goteo (punto de pérdida)
por aumento de la actividad esfinteriana (Vejiga Tipo B). En vejigas de estas
caracteristicas es menos probable la resolucién espontanea del RVU.

La presencia de ureterohidronefrosis en la ecografia.

La presencia de RVU demostrable en la CUGM se correlaciona con mayor
riesgo de dafio parenquimatoso y puede ser considerado de alto riesgo renal
(mayor probabilidad de evolucién a enfermedad renal crénica).

v" PLAN DE SEGUIMIENTO

El paciente portador de VN secundaria a MMC, debe tener un seguimiento mé-
dico en aspecto nefro-urolégico de por vida.

Luego de la evaluacién inicial se recomienda:
1. Ecografia renal y de vias urinarias con evaluacién del volumen residual: post

cateterismo o miccidon espontanea, segun el caso:

Cada 3-4 meses durante el 1° afio de vida

Cada 6 meses hasta los 2 afios y durante el brote puberal

Anual hasta los 5 afios.

Adelantar el control ecografico en casos de Pielonefritis recurrente o cam-
bios en la funcionalidad de las extremidades inferiores.

2. Controles Urodinamicos

L]

6 meses luego de implementado el manejo inicial o ante necesidad
particular de cada paciente, para evaluar evolucion.

Anual hasta los 5 afios.

Controles posteriores segun el criterio del urélogo, en cada caso
Adelantar el control si:

- Cambios en la sintomatologia urolégica.

- Episodios de pielonefritis aguda a repeticién reiterados.

- Cambios en los signos y/o sintomas ortopédicos y neurolégicos.
- Planificacion de tratamientos para mejorar o lograr continencia.
- Complicaciones neuroquirurgicas.

- Periodo de brote de crecimiento puberal.
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3. La CUGM se repetira en los siguientes casos:
+ Paciente con RVU en la evaluacion inicial o alteraciones vesicales.
» Previoy posterior a cirugia uroldgica.
+ Episodios de pielonefritis recurrente o cambios ecograficos (sinRVU en CUGM
previo).
+ En pacientes que hayan abandonado el tratamiento y seguimiento por mas
de un afio.

La evaluacion neuro-quirirgica se debe realizar ante cualquier cambio en el
cuadro neuroldgico, ortopédico o urolégico. Esta evaluacion neurolégica podra evi-
denciar una médula anclada sintomatica, siringo o hidromielia, incremento de la pre-
sion intracraneal por disfuncién del sistema valvular o herniacién parcial del tronco
cerebral y cerebelo

La lesion neurolégica en el MMC en un proceso dinamico, en el cual pueden ocurrir
cambios especialmente en la temprana infancia y durante el empuje de crecimiento
de la pubertad. Debera ser realizada en forma anual, en aquellos pacientes estables
neuroldégicamente.

v" TRATAMIENTO

Eltratamiento de la VN tiene como objetivo fundamental la preservacién de la fun-
cién renal. También proveer al paciente de una mejor calidad de vida, en lo relaciona-
do a continencia urinaria y fecal.

1. Cateterismo limpio intermitente (CLI) ambulatorio
Desde su introduccidn por Lapides (1972) el cateterismo intermitente limpio es el
tratamiento de eleccién para mantener a un nifio seco. Su inicio debe ser inmediato
después del nacimiento en todos los nifios con MMC (especialmente en aquellos con
signos de obstruccion del tracto de salida). Una amplia variedad de materiales utili-
zados no afecta su eficacia y seguridad si son tenidos en cuenta algunos principios
basicos: educacion y entrenamiento apropiado, técnica limpia, atraumatica y una
buena aceptacidon familiar.
Los catéteres pueden ser limpiados y reutilizados, segtin la disponibilidad de ellos.
La atencién que debe prestarse al cuidado del catéter para CIL es controversial. Aun
con cuidado minimo las infecciones urinarias (ITU) sintomaticas son raras.
El uso de catéteres lubricados, hidrofilicos, de uso Unico, tiene ciertas indicacio-
nes, como ser:
* Enneonatos varones, varones con uretra sensible.
» Pacientes con reconstruccién quirdrgica del cuello vesical o apendicovesi-
costomia continente.
» Pacientes con historia de falso pasaje o estructura.
Lafrecuenciadel CIL es habitualmente 4 a5 veces al dia, areevaluar con el urélogo,
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segln las caracteristicas de cada paciente. Es conveniente su acoplamiento a otras
rutinas de la vida diaria tales como al levantarse, antes de almorzar, etc.

La técnica, eventuales complicaciones y manejo de los catéteres del CLI se des-
cribe en el Anexo 3.

Esta técnica debe ser ensefiada a los padres o familiares del paciente para su rea-
lizacién en forma ambulatoria, preferentemente por personal del Servicio de Neo-
natologia antes del egreso del paciente, o por el personal de enfermeria asignado
a la Unidad de MMC, quien se encargara también de la supervision de la realizacion
de la técnica correcta, en caso de complicaciones, o en el transcurso de controles
anuales.

Las complicaciones del CLI son infrecuentes e incluyen:

» Uretritis

» Estrechez uretral

» Falsavia

* Orquiepididimitis

* Anudamiento de la sonda (generalmente relacionado a un mal entrenamiento).

Luego de los 6 afios de edad, y en su mayoria a partir de los 10 afios la mayoria de
los nifios pueden ser instruidos para realizar el autocateterismo, lo que fomenta la
independencia y confianza en ellos mismos. En nifios con dificultades para realizar
su cateterismo uretral, puede indicarse la realizacion de un estoma abdominal conti-
nente. Este puede estar oculto en el ombligo por lo que los cambios cosméticos son
minimos. Para la confeccién del canal cateterizable a la vejiga se utiliza usualmente
el apéndice o, en su defecto, un segmento intestino si aquél no esta disponible (ver
Tratamiento Quirurgico).

2. Profilaxis antimicrobiana
Esrecomendable indicar profilaxis antimicrobiana desde el nacimiento o desde la
primera consulta del paciente, pudiéndose posteriormente suspender su
administracion durante los siguientes meses de vida, o a cualquier edad, luego de la
primera consulta del paciente, hasta que los padres se familiaricen con la técnica.
Los criterios para su administracion son:
» Presencia de Reflujo vesicoureteral.
« Hidronefrosis e infecciones urinarias febriles recurrentes.
Los criterios para la suspensién son:
» Técnica correcta del CLI incorporado en los padres o cuidadores.
« Evaluacién inicial completa, sin criterios de mantenimiento de la profilaxis.

3. Tratamiento farmacolégico
En combinacién con el CLI, segln las caracteristicas urodinamicas (vejigas tipo B
y D) de la vejiga, se puede conseguir la continencia en un gran nimero de pacientes.

Las medicaciones mas utilizadas para disminuir la presién intravesical son la oxi-
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butinina y la tolterodina.
La oxibutinina debe iniciarse desde el nacimiento (o desde la primera consulta)
y puede después suspenderse si no hay criterios para su administracion. La dosis
para la oxibutinina es de 0,2-0,6 mg/kg/dia en 2 o 3 dosis, y para la tolterodina
0,25-1 mg 2 veces por dia. La oxibutinina tiene efectos adversos significativos:
rubor facial, boca seca, alteracion del humor. Actualmente se realizan
tratamientos combinados con altas dosis de anticolinérgicos en pacientes
no respondedores a las dosis acostumbradas, con el fin de evitar la realizaciéon
de una cistoplastia de ampliacién. El uso de medicacién para facilitar el
vaciado vesical no ha sido bien estudiado en nifios; algunos estudios
reportaron buena respuesta a alfa-bloqueantes adrenérgicos (ejemplo:
tamsulosina) pero se requieren estudios controlados y seguimiento a largo plazo.
4. Tratamiento quirirgico
En los casos en que la incontinencia no mejora con el tratamiento médico, se
pueden plantear alternativas quirurgicas.
- La vesicostomia: puede ser una opcion para el manejo temprano. La indica-
cién mas frecuente esta en relacion con episodios reiterados de pielonefritis.
La menos frecuente seria por falta de adherencia al tratamiento en un pacien-
te con alto riesgo de deterioro renal.

« Inyeccion endoscopica de toxina botulinica en el detrusor: es factible en ni-

flos con vejigas de baja capacidad y alta presion refractarias al tratamiento con
anticolinérgicos. En vejigas con fibrosis no es util. En nifios, el efecto de la to-
Xina no es permanente y actualmente no es claro cuantas veces puede repetir-
se el tratamiento. En adultos el tratamiento repetido ha demostrado ser seguro.

+ La cistoplastia de aumento o enterocistoplastia (estoma continente) jun-

to con cateterismo intermitente limpio puede ser la Unica alternativa para pro-
veer de una continencia completa y satisfactoria. Es un método eficaz para
ampliar la capacidad vesical y disminuir la presién producida por la hiperacti-
vidad del detrusor. Como todo reservorio ortotépico, independientemente de la
cantidad de liquidos ingeridos, requiere de cateterismo intermitente para su
vaciado cada cuatro a seis horas, teniendo los cuidados sanitarios pertinentes.
La técnica de Mitrofanoff, diseccion del apéndice ileocecal del ciego con su
pediculo vascular y se interpone entre la vejiga y la pared abdominal; se im-
planta en el ombligo para permitir la cateterizacion intermitente por medio de
un estoma seco. Las desventajas incluyen la produccién aumentada de moco
(que puede dificultar el cateterismo y servir de nucleo para la formacion de
calculos), el disbalance electrolitico, y el riesgo recientemente documentado de
cancer en el segmento empleado.

« Implantacion de un esfinter artificial si |la resistencia uretral esta disminui-

da. Este procedimiento cierra el tracto de salida vesical y su mecanismo de
accién permite el vaciado a baja presion.
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v" COMPLICACIONES

1. INFECCION DEL TRACTO URINARIO (ITU)

La presencia de bacteriuria es frecuente en pacientes con CLI, cuando es asinto-
matica se recomienda no iniciar ATB. Solo los pacientes con sintomas o signos de in-
feccion urinaria (fiebre, malestar, dolor) con orina turbia o maloliente, o infectados
con un microorganismo particularmente virulento deben recibir tratamiento antibio-
tico, segun sensibilidad local y/o antibiograma. No hay evidencia de asociacién entre
el numero de infecciones urinarias y el tipo de catéter usado (estéril versus lavado y
reutilizado).

2. REFLUJO VESICOURETERAL (RVU)

Presente en el 3-5% de los neonatos con MMC, usualmente asociado a mala
acomodacién, hiperactividad del detrusor o disinergia vesicoesfinteriana. Sin
tratamiento, la incidencia de RVU en estos nifios en riesgo se incrementa con el
tiempo hasta afectar al 30-40% a los 5 afios de edad. En pacientes con RVU el
tratamiento con CLI y anticolinérgicos permite la resolucién en el 30 al 55% de los
casos. Raramente se requiere en la actualidad la realizacion de vesicostomia.

Las indicaciones de cirugia anti-reflujo son similares a las de nifios con funcién ve-
sical normal:

* ITUrecurrente en pacientes recibiendo profilaxis ATB y adecuada técnica de
CIL.

» Ureterohidronefrosis persistente.

» Procedimientos quirdrgicos paraincrementar la resistencia uretral y
corregir la incontinencia urinaria.

3. INCONTINENCIA VESICAL
Los intentos iniciales de adquirir continencia se realizan mediante el tratamiento
conservador con anticolinérgicos y CIL.
Cuando estas medidas fallan en mantener una adecuada continencia vesical, son
necesarios tratamientos mas agresivos, quirurgicos:
- La ampliacion vesical habitualmente es suficiente cuando la causa es solo
una vejiga de baja capacidad y alta presién.
» Cuando el mecanismo esfinteriano es deficiente es necesario realizar proce-
dimientos sobre el cuello vesical para brindar continencia. La realizaciéon de
un cabestrillo o “sling” fascial o protésico que sostiene el cuello vesical y
lo aproxima contra la superficie inferior del pubis resulta muy efectivo espe-
cialmente en nifias.
« El esfinter urinario artificial si el paciente puede vaciar su vejiga esponta-
neamente antes del implante del dispositivo. Se debe evaluar el volumen re-

MODELO DE ATENCION INTEGRALA NINOS, NINAS Y ADOLESCENTES CON ESPINA BIFIDAY MIELOMENINGOCELE



sidual en forma periddica. Este procedimiento puede tener dificultades para
su implementacion, teniendo en cuenta el alto costo del dispositivo y la es-
casa experiencia de los Centros en su colocacion.

» Las inyecciones de materiales de abultamiento en el cuello vesical, para
aumentar la resistencia uretral en pacientes con incontinencia leve.

Es esencial que se establezca un sistema seguro de almacenamiento y vaciado ve-
sical en la nifiez. La vejiga nunca mejora con el tiempo y la reconstruccién quirdrgica
se vuelve progresivamente mas dificil. La independencia en la vida adulta solo es po-
sible con una intensa preparacién en la infancia.

4. INTESTINO NEUROGENICO

El intestino neurogénico con constipacién e incontinencia puede interferir con el
tratamiento satisfactorio de la vejiga. Las heces retenidas pueden disminuir la capa-
cidad vesical, provocar aumento de la inestabilidad del detrusor, contribuir a la reten-
cién vesical e incrementar los episodios de infeccién urinaria.

Es necesario también un adecuado programa de manejo intestinal. Se recomienda
una alimentacion sanay equilibrada manteniendo una alta ingesta de liquidos claros
y el vaciado intestinal regular (extraccién manual, lavado intestinal para nifios mayo-
res de 3 afios de edad, o tratamiento farmacolégico).

6.7.5. AFECTACION NEUROLOGICA

v AFECTACION MOTORA

Cuando se produce una lesién en la médula espinal, como ocurre en el caso del
mielomeningocele, se produce una interrupciéon del circuito de informacidn entre el
cerebro y los 6rganos, desde el punto o nivel de la médula donde se ha producido el
dafio hacia abajo. Aunque la Espina Bifida puede ocurrir a cualquier nivel de la colum-
na vertebral, lo mas comun es que suceda a nivel dorsal bajo o lumbosacro. Los mus-
culos que dependen de los nervios espinales que salen a esos niveles, corresponden
con los musculos de los miembros inferiores y de la parte baja del tronco. Por lo tanto,
la Espina Bifida va a afectar principalmente a la movilidad de las piernas, en mayor o
menor medida segln si la lesiéon es mas o menos alta, quedando en principio la mo-
vilidad de los miembros superiores completamente sana.

La experiencia demuestra que existe gran variabilidad entre pacientes con un mis-
mo nivel de lesidn, sin embargo, en lineas generales, es posible conocer con qué mo-
vilidad cuenta el nifio con Espina Bifida segun el nivel de su lesién medular, y conocer
cudles son sus futuras posibilidades de caminar, con qué tipo de ayuda, qué
alteraciones ortopédicas tiene riesgo de desarrollar, etc. (Tabla N° 3).
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v NIVELES DE LESION Y PRONOSTICO FUNCIONAL

Nivel D12

Paraplejia.

Nivel L1

Paralisis de toda la musculatura de miembros inferiores, excepto movilidad mini-
ma del musculo psoas: existe algo de flexién de cadera activa.

Nivel L2

Cadera: movilidad parcial del psoas y adductores, la cadera se mueve activamente
en flexion y aproximacion, pero no en extensién ni en separacion.

Rodilla: movilidad minima del cuadriceps: existe algo de extensién de rodilla, pe-
ro no la suficiente como para mantener la rodilla extendida mientras se esta de pie.

Pie y tobillo sin movilidad activa

* Enlos tres niveles anteriores (D12, L1y L2) necesitaran ayudas ortésicas altas
tipo bitutor rigido con bloqueo en rodilla para ponerse de pie y caminar junto
con el uso de andador o bastones, precisando la utilizacién de una silla de rue-
das para los largos desplazamientos.

Nivel L3

Cadera: movilidad completa del psoas y casi completa adductores, movilidad en
flexion y aproximacién de cadera frente a imposibilidad de extensidon (paralisis gluteo
mayor) y separacion (paralisis gluteo medio).

Rodilla: movilidad casi completa del cuadriceps, y minima de isquiotibiales inter-
nos, permite mantener la extension activa de rodilla en la posicion de pie.

Pie y tobillo sin movilidad activa.

» Las ortesis podran ser mas bajas y no necesitan el bloqueo de rodilla. Al no po-
seer toda la musculatura que envuelve la rodilla, ésta no queda protegida de
movimientos laterales.

Nivel L4

Cadera: movilidad completa del psoas y adductores, y minima del gluteo medio,
movilidad en flexién y aproximacioén de cadera. Algo de movilidad en separacién. Im-
posibilidad de extensién (paraélisis gluteo mayor).

Rodilla: movilidad completa del cuadriceps, y parcial de isquiotibiales internos, per-
mite la extension activa de rodilla y parte de flexién, aunque no queda del todo prote-
gida ante movimientos laterales.

Tobillo: movilidad del tibial anterior: la punta del pie se puede mover sélo hacia arri-
ba, pero no hacia abajo (paralisis triceps sural).

Nivel L5

Cadera: movilidad completa del psoas, adductores y casi completa de gliteo me-
dio, movilidad en flexién, aproximacion y separacion de cadera. Imposibilidad de ex-
tensidén (paralisis gluteo mayor).
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Rodilla: movilidad completa del cuadriceps, y casi parcial de isquiotibiales internos:
permite la extension y flexion activa de rodilla.

Tobillo y pie: movilidad del tibial anterior, tibial posterior y parcial de peroneos: la
punta del pie se puede mover hacia arriba y hacia dentro principalmente, pero no ha-
cia abajo (paralisis en triceps sural). Movilidad del extensor largo del primer dedo, y
del extensor largo de los dedos.

* En los niveles L4 y L5 necesitaran unicamente ortesis bajas para el apoyo de
pies y suplir la funcién estabilizadora del triceps sural (gemelos y séleo) en
bipedestacion.

Nivel S2

Toda la musculatura sana de miembros inferiores excepto la musculaturaintrinse-
ca del pie que esté paralizada.

» Estos niveles podran caminar sin ayudas ortésicas, aunque quizas necesiten al-

gun tipo de correccién en el apoyo de los pies con ortesis bajas o plantillas.

Tabla N° 4: Inervacion de los miembros inferiores.

1| L2 | 13 L4 L5 s1 s2 s3
Psoas
iliaco
Sartorio
Pectineo
Recto
interno
Abductores
Cuadriceps
Isquiotibiales
internos
Tibial
anterior
Tensor
fascia lata
Gluteo
medio
Tibial
posterior
Extensor
largo
dedo
gordo
Extensor
largo
dedos
Peroneos
Gluteo
mayor
Triceps
crural
Biceps
crural
Flexores
dedos
| Intrinsecos
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v" ALTERACIONES NEUROLOGICAS Y SINDROMES ASOCIADOS
* Hidrocefalia

Se produce en el 80 % de las personas afectadas por espina bifida. Se trata los
primeros dias de vida mediante la colocacidn de un catéter valvular (valvula) que fa-
cilite el drenaje del liquido cefelorraquideo desde el IV ventriculo hacia la cavidad del
peritoneo llamado valvula de derivacion ventriculoperitoneal. En principio, las deriva-
ciones se colocan de por vida. El catéter puede quedar corto a medida que crece la
personay puede ser necesaria uno o varios recambios. Sus complicaciones incluyen
infeccion y obstruccion.

Sintomas de mal funcionamiento de la valvula:

- Aumento del perimetro craneal en los lactantes.

- Fiebre.

- Dolor de cabeza.

- Mareo.

- Vémitos.

- Convulsiones.

- Fotofobia u otros problemas de vision.

- Dolor abdominal.

- Malestar general.

- Irritabilidad.

- Bajo rendimiento escolar.

* Malformacion Arnold Chiari Tipo Il

Se asocia a la hidrocefalia y consiste en un descenso del cerebelo y de la parte in-
ferior del IV ventriculo hacia el canal medular, junto con una elongacion del tronco del
encéfalo.

En la mayoria de los casos, los nifios que padecen esta malformacién no presen-
tan sintomas, pero un nimero pequefio desarrolla dificultades para respirar y tragar,
y debilidad en la parte superior del cuerpo (brazos). En estos casos el tratamiento es
quirdrgico.

* Meédula anclada

Se produce cuando la médula se fija por debajo de L1 - L2 produciéndose un elon-
gamiento de la misma. El anclaje medular se puede producir por el tejido cicatricial
tras la intervencion quirurgica del mielomeningocele (muy frecuente), por un lipome-
ningocele, lipomielomeningocele, lipoma en la cola de caballo.

Los sintomas son de aparicién progresiva y se acentlan durante la adolescencia
(periodo de mayor crecimiento y en consecuencia de mayor traccién). Se presentan
con dificultad motriz o pérdida de la sensibilidad progresiva en miembros inferiores,
mas tarde pueden presentar mayor debilidad y atrofia. Es frecuente que aparezcan
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anomalias como el pie cavo, la escoliosis, o retraso del crecimiento de un miembro, y
otros sintomas como dolor de espalda, de piernas, disfunciones urolégicas o espas-
ticidad. En estos casos el tratamiento es quirurgico.

¢ Hidrosiringomelia

Serefiere a cualquier cavidad quistica con liquido cefalorraquideo dentro de la mé-
dula. Dependiendo de si la hidrosiringomielia tiene continuidad con el IV ventriculo o
no, se clasifican en comunicantes (20%) o no comunicantes (80%). Los comunican-
tes suelen asociarse a hidrocefalia, y las no comunicantes pueden estar presentes en
malformaciones de Chiari o asociado a la médula anclada.

Laregion cervical es lazona mas frecuentemente afectaday los pacientes comienzan
consintomas enla segunda o tercera década de la vida con alteraciones en la sensibi-
lidad térmica y dolorosa, debilidad y atrofia muscular, torpeza motriz y espasticidad.

En casos asintomaticos se recomienda seguimiento cercano por neurocirugia.

v EVALUACION DEL NEURODESARROLLO

Debido a la complejidad de la afectacion, y la potencialidad de afectar globalmen-
te el encéfalo, el seguimiento por una Especialista del Desarrollo y/o un Neuropedia-
tra es prioritario.

Inicialmente se indicara la realizacion de fisioterapia. Si existiera probable afec-
tacion de las vias visuales (por hidrocefalia por ej.), se indicara estimulacién visual.
Igualmente, se procedera a una evaluacién de la deglucién por fonoaudiologia, y te-
rapia si correspondiera.

Se daran pautas de estimulacion del lenguaje y cognitivas desde el nacimiento y
se realizara una primera evaluacién del desarrollo, con pruebas estandarizadas, a los
6 meses de vida. De acuerdo con los resultados, se indicaran las terapias correspon-
dientes. Estas evaluaciones se repetiran alos 15, 24 y 36 meses. A partir de los 24 me-
ses, si no tiene terapias formales por psicologia y fonoaudiologia, estas, se incluiran
como parte de las evaluaciones obligatorias.
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0-2 meses. Evaluacion inicial
del desarrollo, la vision y
deglucidn. Inicio de
Fisioterapia. Fonoaudidloga y
estimulacion visual si
corresponde.

6-8 meses. Evaluacion global
del desarrollo. Valorar inicio
de otras intervenciones.

15-18 meses. Evaluacion
global del desarrollo. Valorar
inicio de otras
intervenciones.

24 meses. Evaluacion global
del desarrollo. Evaluacion por
psicologo y fonoaudidlogo
especialistas en Estimulacion
Temprana. Valorar inicio de
psicologia y fonoaudiologia.

30 meses. Evaluacion global
del desarrollo. Evaluacion por
psicélogo y fonoaudidlogo
especialista en Estimulacidn
Temprana. Valorar inicio de
psicologia y fonoaudiologia.

Alos 5 afios debera hacerse una evaluacién por psicopedagogia, para valorar las
necesidades que se puedan presentar a nivel escolar, si no hubiera inconvenientes,
esta evaluacién se repetira a los 7 afios.

En todo momento, el equipo de atencién debe de estar pendiente de las necesida-
des que tenga el/la nifio/a para asegurar su participacion en la sociedad. Se debe de
favorecer el acceso a deportes, actividades sociales y escolares, asi como cuidar la
salud mental del/a nifio/a y su familia.
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6.7.6. ORTOPEDIA Y TRAUMATOLOGIA

Enlos primeros dias de vida el ortopedista debe efectuar un examen completo des-
de el punto de vista neurolégico y musculoesquelético.
Los objetivos de esta evaluacién son:

Contribuir alavaloracioninicial del paciente, junto con el equipo multidisciplinario.
agregar su opinién sobre el tratamiento.

Corregir las deformidades que puedan manifestarse al nacer, mantener la
correccion y evitar las recidivas.

Acrecentar la funcién y mejorar la vida del paciente teniendo como meta ul-
tima del tratamiento su integracién a la sociedad.

La deambulacion no es un objetivo en todos los pacientes, pero si lo es bus-
car una postura estable.

Se debe incluir una evaluacion muy cuidadosa del nivel de lesion neurolégica. A ve-
ces este diagndstico es muy complicado antes de los 4 afios de vida del nifio.

v Algoritmo de evaluacion ortopédica

Funcién del miembro superior: fuerza, signos de atrofia muscular.

Arcos de movilidad de los miembros inferiores. Determinar el grado de des-
equilibrio muscular alrededor de cada articulacion principal.
Deformaciones esqueléticas, como extrarrotacién de la tibia, pie bot o de-
formaciones en valgo del tobillo. Evaluar el grado y el caracter de cualquier
deformidad.

Realizar estudios radiograficos de columna, caderas, rodillas y pies.

Evaluar la funcién motora remanente y la necesidad de aplicar aparatos or-
topédicos de soporte o de efectuar una intervencién quirurgica.

Otra causa de produccion de deformidades son las posturas viciosas mante-
nidas por periodos prolongados. Deformidades en flexion de rodillas, caderas
y equino de los pies; esta es la actitud que toman en la cama por accidon de la
gravedad.

v Pronéstico segiin el nivel de afectaciéon

Al nivel neurolégico lesional, se deben sumar trastornos como obesidad (hallazgo
comun), alteraciones en el nivel de inteligencia, motivacién del paciente, numerosas
cirugias correctivas o de revisidon de la derivacién, los cuales influirdn en contra del
prondstico funcional del paciente. Si un paciente no puede ponerse de pie sin ayuda
hasta una edad aproximada de 6 afios la deambulacién es muy improbable. Tabla N° 5

Por su capacidad de marcha se pueden clasificar los pacientes seglin Hoffer en:

MODELO DE ATENCION INTEGRAL ANINOS, NINAS Y ADOLESCENTES CON ESPINA BIFIDAY MIELOMENINGOCELE

65



66

Deambulador comunitario.

Deambulador domiciliario.

Deambulador no funcional (camina solo en la terapia luego transcurre el tiem-
po en la silla de ruedas).

No deambulador.

Tabla N° 5. Clasificacién CANeO (Capitulo Argentino de NeuroOrtopedia).

Grupo O: Toracico (T8-T12)

Sin actividad motora o sensitiva en MMII.
Silla de ruedas.

Grupo 1: Lumbar superior (L1-L2)

Flexién activa cadera (psoas).

Cuadriceps excepcional.

En general silla de ruedas.

Grupo 2: Lumbar medio (L3-L4).
Actividad muscular cadera y rodilla.

Deformidades secundarias en piernay pie.

Camina con ortesis largas y bastones.
Grupo 3: Sacro (L5-S1).
Actividad voluntaria hasta tobillo.

Generalmente debilidad Aquiles = pie talo.

Camina con ortesis cortas y/o bastones.

v" Evaluacién y tratamiento por regiones
A) DEFORMIDADES ESPINALES

Escoliosis: Las curvas se desarrollan progresivamente desde los 6 hasta los

9 010 aflos de edad y suele haber un aumento repentino con el crecimiento

en la pubertad. Indicaciones quirurgicas son:

- Curva de 50° o mayor.

- Curvade menos de 50° pero que interfiere en alguna funcién o causa pro-
blemas secundarios.

- Disfuncién neurolégica causada por la curva.

Cifosis: Suele ser progresiva y no tiene buena respuesta al tratamiento orté-

sico, el cual provoca frecuentes Ulceras por decubito en el vértice de la curva

y requiere estabilizacién quirurgica. Entre las complicaciones estéan las alte-

raciones de la mecanica respiratoria con disminucién de la capacidad vital,

al disminuir el espacio abdominal con el consiguiente ascenso de las visce-

ras. Uno de los objetivos de la cirugia es lograr un equilibrio en sedestacion,

pudiendo asi eliminar el uso de los brazos para mantener la postura.
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Hiperlordosis: es la malformacién mas frecuente. Puede ser compensato-
ria en su principio a causa de que el paciente se presenta con paralisis del
triceps sural y de los extensores de cadera, pero con extensores de rodilla y
flexores de cadera fuertes, lo que provoca que adopte una postura agachada
y tenga que compensar con una gran lordosis lumbar la inclinacién anterior
del tronco.

B) DEFORMIDADES DE LAS CADERAS

Contractura en flexion. Factores predisponentes: obesidad, retardo mental
o los dafios a nivel de la neurona motora superior con espasticidad, todas las
cuales afectan la actividad fisica y promueven la estancia de sentado. Cuan-
do la contractura sobrepasa los 30° torna imposible la utilizacion de ortesis
y dificulta la posicién prona, por lo que esta indicada la liberacién quirurgica.
En el paciente mayor de 7 afios con una contractura en flexion de 60° esta
indicada la osteotomia extensora de fémur a nivel intertrocantéreo.
Contractura en aduccion: frecuente en lesiones altas. Se asocia con lu-
xacion o subluxacién de caderas y es causa comun de pelvis oblicua con la
consiguiente escoliosis. Si es pronunciada provoca la marcha en tijeras, des-
estabilizandola y puede interferir en la postura de sentado. Cuando provoca
cualquiera de estas alteraciones esté indicada la liberacidn quirurgica de los
aductores.
Contractura en rotacion externa: tienden a la posicién supina con las ca-
deras, lo cual lleva al acortamiento de los musculos rotadores externosy la
contraccion de la capsula posterior y deja fija la deformidad. Es prevenible
mediante el uso de ortesis nocturnas y terapia quinésica con ejercicios del
arco de movilidad.
Contractura en abduccion: secundaria ala contractura del tensor de la fas-
cia lata, o a la transferencia del psoas iliaco al trocanter mayor. Se ve en pa-
cientes con lesiones altas y si es asimétrica puede causar pelvis oblicua con
escoliosis y alteraciones de la sedestaciéon y la marcha, caso en el cual esta
indicada la liberacién quirurgica. Se puede prevenir con terapia fisica e im-
plementacién temprana de férulas.
Subluxacion y luxacion. Las luxaciones pueden ser de tres tipos: congénita,
teratoldgica o paralitica. Siempre de acuerdo con el prondstico y el nivel de
lesién neuroldgica, se busca estabilizar la cadera inestable al nacer median-
te un arnés.
- Congeénita: enlos pacientes con lesiones bajas (nivel sacro). El tratamien-
to no difiere del realizado en la poblacién general.
- Teratolégica: en los pacientes con nivel alto de lesién (dorsal, L1, L2) y
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tienen gran alteracién morfoldgica de la articulacion. Al principio estos ca-
s0s no requieren tratamiento y suelen asociarse con artrogrifosis u otra
patologia congénita.

- Paraliticas: se observan al nacer o mas comunmente durante los tres pri-
meros afos de vida.

C) ALTERACIONES A NIVEL DE LAS RODILLAS

« Contractura en flexion: se presenta en forma mas severa en los que tienen

niveles altos de lesién (toracica). La etiologia es variable: las debidas ala gra-
vedad y la postura (sedestacién prolongada o por la postura tipica asumida
en decubito dorsal por estos pacientes con las caderas y rodillas en flexion y
pies en equino) son las mas importantes. En los niveles toracico y lumbar al-
to esta deformidad puede prevenirse con una ortesis adecuada y un plan de
fisioterapia.

Contractura en extension: en los pacientes con nivel lumbar alto. Dificulta
la sedestacién, la utilizacién de la silla de ruedas, el ingreso en un automovil,
etc. El uso de férulas seriadas con el propdsito de conseguir 90° de flexion
muchas veces resuelve el problema en los pacientes jovenes. En los mayores,
se requiere cirugia.

D) ALTERACION EN EL EJE VARO, VALGO Y ROTACIONAL

Por contractura de la bandeleta iliotibial, que provoca una deformidad en
valgo de larodilla, que si es leve no requiere tratamiento, pero que si se incre-
menta obliga a realizar el corte de la cintilla iliotibial. Otra causa de deformi-
dad en este eje son las secuelas de fracturas; si la angulacién es importante
se deben realizar osteotomias de alineacion. Deformidades rotacionales: in-
trarrotacion o extrarrotacion tibial.

La torsion tibioperonea interna es habitual en los pacientes con afecta-
cién a nivel L3-L4 por paresia del musculo biceps femoral y dominancia de
los isquiotibiales, y provoca en forma progresiva la marcha en intrarrotacion.
La torsion tibioperonea externa se debe a la contractura de la bandeleta
iliotibial y suele asociarse con deformidad en valgo de rodilla y tobillo. Cuan-
do la deformidad es severa (mayor de 20° de extrarrotacién) interfiere en la
actividad habitual y con el uso de las ortesis, se indica el tratamiento quirur-
gico mediante osteotomias de tibia desrotadoras a nivel supramaleolar, que
se llevan a cabo alrededor de los 6 afios de edad.

Deformidad del pie en varo-equino: Se observa con mayor frecuencia en
niveles lumbares de L3 o superiores. Hay rigidez severa, con deformidad en
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supinacion y varo, subluxacidon de las articulaciones calcaneocuboidea y as-
tragaloescafoidea y desalineacion del calcaneo y el astragalo. Se asocia con
torsion interna de la tibia. Antes de la intervencion quirdrgica esta indicado
el manejo con manipulaciones y yesos, los cuales tienen mas éxito en los pa-
cientes con nivel sacro de lesién neurolégica o que presentan flexibilidad en
la lesién. En los pacientes mayores, en las recidivas o en los casos en que no
es posible la correccién con la sola liberacién de las partes blandas, estan in-
dicados los procedimientos quirdrgicos sobre estructuras éseas.

* Deformidad en equino: en |os niveles mas altos y su causa mas comun es
la fuerza de gravedad. Se puede prevenir mediante el uso de férulas y ortesis.
En casos de mayor flexura utilizar procedimientos quirurgicos.

» Deformidad en cavo varo: en pacientes con afectacién a nivel sacro y el
manejo depende de la severidad. Los casos leves y flexibles se manejan con
liberacién plantar y medial de las partes blandas. Sila deformidad en varo se
mantiene esta indicada la osteotomia en cufia en cierre de calcaneo.

» Astragalo vertical o pie plano valgo convexo: puede estar presente al na-
cer o aparecer luego debido a un desequilibrio muscular. Casi siempre requie-
re tratamiento quirdrgico para su correccion.

» Deformidad calcanea: por desequilibrio entre los dorsiflexores y los flexo-
res plantares con predominio de los primeros y paresia de grupo muscular
posterior de la pierna (triceps sural). Si esta deformidad no se trata produ-
ce el ensanchamiento del calcaneo a nivel del talén, lo que dificulta el uso de
calzado y predispone a la aparicién de escaras regionales. Se comienza el
tratamiento con yesos seriados y manipulaciones suaves; luego se indica el
tratamiento quirdrgico.

6.7.7. SALUD MENTAL

Los DCTN constituyen patologias crénicas en las que el desarrollo se ve compro-
metido. A lo largo de la infancia y adolescencia es importante el abordaje desde la sa-
lud mental.

En los nifios con esta enfermedad, los estimulos necesarios para el desarrollo psi-
comotor, estan restringidos desde el momento del nacimiento. Las hospitalizaciones
a veces repetidas y por largos periodos de tiempo, ya desde la edad neonatal, limita
la interaccion social al minimo, por lo que algunos nifios a los 6 meses, no distinguen
aun entre los miembros de la familia, amigos o terceros. El lento desarrollo en las ad-
quisiciones de las facultades motoras en comparacion con un nifio sano, llevaria al
retraso del desarrollo intelectual y social.

En la adolescencia, el paciente con mielomeningocele adquiere su mayor vida so-
cial con la actividad escolar, puesto que estos afios representan un periodo de calma
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ensu situacion médicay ortopédica. Pero estos adolescentes contintian dependiendo
de sus familiares para que los asistan en sus actividades diarias, asi como de trans-
portes especiales para trasladarse. Ademas, un factor muy importante para el ego del
adolescente es el trastorno urinario y la incontinencia fecal.

Hay datos que sostienen que tener alguna patologia crénica vulnerabiliza a pade-
cer una patologia mental.

Por estos motivos, son pacientes que requieren un programa con abordaje en sa-
lud mental, teniendo en cuenta la condicién de cronicidad de la patologia, buscando
minimizar el impacto tanto en los nifios, adolescentes y sus familias y/o cuidadores.

6.7.8. REHABILITACION

La rehabilitacién buscara alcanzar y mantener los maximos logros motores segun
la gravedad del dafio neuronal, mantener los recorridos articulares, conseguir y man-
tener laautonomia en las actividades de la vida diaria, incluyendo los esfinteres, y evi-
tar en lo posible las complicaciones.

Engloba tres aspectos importantes:

¢ Aspecto fisico-funcional.

e Aspecto psiquico.

e Aspecto social.

Los aspectos anteriores deberan evaluarse en los periodos neonatal, lactante, pre-
escolar y adulto, porque el enfoque de tratamiento es diferente en cada edad. Este
proceso debe ser abordado por un equipo interdisciplinario compuesto por el médico
especialista en Medicina Fisica y Rehabilitacidon-Fisiatria, Kinesiologia y fisioterapia,
Estimulacién Temprana, Fonoaudiologia, Terapia Ocupacional, Psicopedagogia, entre
otros, de acuerdo con la necesidad del caso.

El tratamiento rehabilitador de estos nifios se debe iniciar desde el nacimiento,
estimulando las etapas normales del desarrollo motor y sensorial, realizar cambios
posturales, alineacién de segmentos corporales, informar a los padres de las secue-
las neuroldgicas y el grado de funcionalidad que presenta el paciente a lo largo del
tratamiento.

La conducta motora del recién nacido consecuente tanto de las alteraciones me-
dulares como de las centrales y el nivel sensitivomotor no se esclarecera hasta mas
adelante, de igual modo que el coeficiente intelectual final, por lo que el prondstico lo-
comotor final no se podra determinar fidedignamente al nacimiento. Aunque el factor
determinante de la lesidon ortésica es el nivel neurolégico, hay que tener en considera-
cién las funciones cognitivas, las complicaciones urolégicas, las ulceras por presion,
deformidades de tronco y miembros inferiores, la colaboracion del nifio y la familia.
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v Aspecto Fisico-funcional

Tabla 6. Objetivos rehabilitadores generales, seglin edad.

A partir de los 6 meses: sedestacién

Entre los 12 y los 18 meses: verticalizacidon con ortesis estabilizadoras
A partir de los 18 meses: si el desarrollo cognitivo y motor lopermiten, deam-
bulacién y marcha con ortesis, frecuentemente mas altas que el nivel motor
tedrico del nifio, con el objetivo de guiar el crecimiento y conservar lamorfolo-
gia articular lo maximo posible.
A partir de los 24 meses: si es necesario, prescripcion y adaptacion de una
silla de ruedas auto propulsada y control frecuente y cuidadoso del posiciona-
miento. Es importante que el nifio cuente con una formasuficientemente agil
de desplazamiento cuando inicie su integracién social.
Entre los 5y 7 afios: dependiendo del nivel cognitivo, inicio del entrenamiento
auténomo del nifio en las actividades de la vida diaria, incluido el manejo vesi-
cal e intestinal.
En la segunda infancia: mantenimiento de la verticalizacion. Es una buena edad
para introducir el deporte terapéutico como habito que sustituya la fisioterapia.
La natacién terapéutica y los deportes de equipo resultan ser especialmente
utiles.
En la pubertad: vigilancia de las complicaciones neurolégicas, especialmente el
anclaje medular ya la siringomielia; vigilancia de las de-formidades
especialmente la escoliosis; vigilancia del sobrepeso.

FISIOTERAPIA

En lo competente al area kinésica el objetivo es evitar el efecto nocivo debido a la
paralisis o paresia (que condiciona retracciones y contracturas musculares) favore-
cer la existencia de musculos sanos. Se busca alcanzar el maximo nivel de desarrollo
psicomotor que permita su lesiéon neurolégica.

Los objetivos del tratamiento de fisioterapia seran:

» Desarrollo de las capacidades fisicas que hagan posible la independencia.

* Movilidad independiente, caminando o en silla de ruedas.

» Por ultimo, prevencion de deformidades secundarias.

Dividimos el tratamiento fisioterapéutico en 4 fases:

Fisioterapia en la Fase desde los primeros dias de vida hasta los 6 meses

El nifio puede estar uno o dos meses en el hospital.

« Estimular las etapas normales del desarrollo.

» Cuidados posturales enlaincubadora segun las deformidades articulares. Sille-
va valvula de derivaciéon cambiaremos la posicién de la cabeza para evitar con-
tracturas asimétricas de cuello (torticolis postural).
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Movilizaciones pasivas de miembros superiores.

Incrementar el control cefalico.

Favorecer a los cambios de decubitos

Orientaciones en colocacién de ortesis y productos de apoyo. AImohadillarlas
para evitar roces con la piel (Ulceras por presion) no mas de 2 o 3 horas segui-
das y combinarlo con movilizaciones.

Prevenir las secuelas y estar alertas a las complicaciones esperables segun el
nivel de la lesién.

Fomentar el contacto del nifio con los padres, excelente estimulacién sensorial.

Una vez el nifilo en su domicilio

Incrementar el control cefalico.
Estimulacién en decubito prono con apoyo de antebrazos y apertura de manos.
Facilitar el volteo.

Fisioterapia en la Fase de 6 a 12 meses
Esimportante que el nifio elabore la representacién interna de su esquema corporal.

Para ello, facilitar el agarre de sus piernas y pies, trabajar delante de un espejo.
Estimular las etapas normales del desarrollo.

Movilizaciones pasivas de miembros inferiores.

Incrementar el control de tronco.

Favorecer a los cambios de decubitos por medio de patrones de facilitacién,
sedestacion.

Reacciones de apoyo.

Orientaciones en colocacién de ortesis y productos de apoyo, utilizacién continua.
Arrastre con miembros superiores e inicio de gateo.

Prevenir las secuelas y estar alertas a las complicaciones esperables segun el
nivel de la lesion.

Fomentar el contacto del nifio con los padres, excelente estimulacién sensorial.

Fisioterapia en la Fase de 12 a los 18 meses:

Estimular las etapas normales del desarrollo.

Movilizaciones de miembros inferiores para evitar las retracciones.

Estimular el control de tronco en sedestacién.

Hacia los 18 meses se debe iniciar la bipedestacién a través de un plano inclina-
do o de un standing.

Prevenir las secuelas y estar alertas a las complicaciones esperables segun el
nivel de la lesion.
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Fisioterapia en la Fase a partir de los 18 meses

Estimular las etapas normales del desarrollo.

Movilizaciones de miembros inferiores para mantener la maxima amplitud
articular.

Si la deformidad en los pies es irreducible sera necesaria la intervencién qui-
rurgica para facilitar la bipedestacién.

Orientaciones en colocacion de ortesis y productos de apoyo, para iniciar la
deambulacion.

Reeducacién de la marcha mediante paralelas y frente al espejo.

Si es deambulador fortalecer la marcha.

Prevenir las secuelas y estar alertas a las complicaciones esperables segun el
nivel de la lesion.

TERAPIA OCUPACIONAL

Elterapeuta ocupacional evaluara mediante escalas estandarizadas y otros proce-
dimientos, para potenciar las habilidades motoras, sensoperceptivas, neurocogniti-
vas, de comunicaciény socio afectivos que intervienen en el desempefio ocupacional
del nifio. Realizara la valoracién funcional correspondiente. El desempefio ocupa-
cional del nifio se pone en marcha en las Actividades de la Vida Diaria Basicas (AV-
DB), Actividades de la Vida Diaria Instrumentales (AVDI), juego, participacién social
y educacién, ocio. Trabaja de forma coordinada con todo el equipo interdisciplinario
para conseguir mejores resultados y facilitar el desarrollo del nifio.

Los objetivos de la Terapia Ocupacional infantil son:

L]

Potenciar laautonomia e independencia de los nifios/as en larealizacién de las
tareas de la vida diaria basicas como alimentacion, higiene y arreglo personal,
vestimenta, transferencias y movilidad y de la vida diaria instrumental como
son las tareas del hogar y utilizacidon de recursos de la comunidad: transpor-
tes, compras, etc.

Favorecer la accesibilidad tanto en el lugar como la comunidad e incluir los
productos de apoyo adaptaciones segun las necesidades de cada usuario en
cada una de las areas del desemperio.

Asesorar sobre ayudas técnicas.

Actuar junto con el equipo interdisciplinario en aquellas situaciones que difi-
cultan la plena insercion social a nivel individual, familiar y/o comunitario.
Estimular destrezas sensoriomotoras, cognitivas, motoras y psicosociales.
Asesoramiento en el uso de értesis, confeccion de productos de apoyo y/o de
Ortesis de miembros superiores, ademas del entrenamiento correspondiente.
Colaborar en el estudio de eliminacion de barreras arquitecténicas.

Asesorar sobre adaptacion de la vivienda.
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Educar y entrenar en ergonomia.

Asesorar a las familias y/o cuidadores.

Facilitar y apoyar en el autocateterismo juntamente con todo el equipo terapéu-
tico y mas directamente con enfermeria y psicologia.

Aspectos generales de la Terapia Ocupacional en EB

Estimulacion de los sentidos: los nifios que padecen espina bifida suelen tener
desafios en las habilidades de coordinacion motriz y visual. El terapeuta realiza
con ellos actividades terapéuticas para aumentar el registro corporal, sensorial
y del espacio que les rodea.

Ejercitaciéon de la memoria: mediante dinamicas de ejercitacion de la memoria
como recordatorios, asociaciones, etc., para que el nifio potencie su capacidad
de memorizar.

Incrementar los grados de autonomia e independencia otorgando estrategias,
herramientas y técnicas a los nifios/nifias en la ejecucion de actividades de la
vida diaria.

Impulsar segln la edad el autocaterismo limpio e intermitente, acompafiar los
registros de evacuacion tanto intestinal como vesical facilitando la implemen-
tacion de una rutina favorable.

Confeccién de productos de apoyo que faciliten la actividad de autocateterismo
segun el potencial funcional individual.

Complementar toda lainformacién inicial dada por nefrologia y enfermeria tan-
to enlo que respecta al procedimiento como de los cuidados a tener en cuenta
en la higiene personal y de los elementos a utilizarse durante la actividad.
Fomentar la organizacién de la rutina diaria donde estaran incluido todo lo ne-
cesario para manejar tiempos de colocacion y quitado de férulas/equipamiento
ortésico, rutinadel CLI, etc.y de esta manera establecer un balance ocupacional
adecuado.

La terapia ocupacional se apoya en que el conocimiento de que los nifios/as
aprendeny se desarrollan mejor cuando los aprendizajes se desarrollan de forma
natural en su entorno. Por eso el éxito de esta intervencion se da con la familia.

v" Aspecto psiquico
El objetivo es valorar la maduracion del nifio la cual depende de la evoluciéon de su
desarrollo en tres areas:

Neurolégica
Afectiva
Cognitiva
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Estas tres areas deben avanzar en una continua interrelacion.

Tabla 7. Déficits neuropsicoldgicos y conductuales en la espina bifida.
Alteraciones de la percepcioén visual, tactil y espacial.

Alteraciones de la memoria episddica, operativa y procedimental.

Alteraciones de la atenciéon mantenida. En los casos con epilepsia aso-

ciada, suele estar también alterada la atencién focalizada.

Dificultades para la conceptualizacion y para comprender la ironia.

Bajo rendimiento en la resolucion de problemas.

Problemas con el lenguaje no verbal y con la funcién pragmatica del lenguaje oral.
Peor rendimiento en el Cl manipulativo y matematico que en el Cl verbal.

v Aspecto social

El objetivo es involucrar a los padres o tutores y familiares del nifio en el tratamien-
to, pretende evitar sobreproteccion al nifio afectado, asi como también evita una for-
macién psiquica defectuosa, cuyo inconveniente puede serinadaptacion social. Toda-
via pocos adultos con espina bifida llegan a conseguir la integracién laboral y suelen
ser aquellos que no tienen déficits cognitivos. Curiosamente, son estos los que mas
dificultades de ajuste psicosocial refieren y también los que sufren mas depresiony
ansiedad.

6.7.9. SEXUALIDAD

El manejo se realizara segun los lineamientos y normativas de la Direccién de Sa-
lud Sexual y Reproductiva y el Cuadro de Procedimientos de Atencion al
Adolescente (IMAN) del MSPyBS.

6.7.10. TRANSICION DE PEDIATRIA A UN SERVICIO DE ADULTOS

Un gran porcentaje de nifios con patologias crénicas llegaran a la adultez.

En este tipo de pacientes se reconocen varias comorbilidades, como ser:

» Retraso en el crecimiento e inicio de la pubertad.

» Osteoporosis.

» Desnutricion/obesidad.

* Hipertension arterial.

* Retraso en la adquisicién de capacidades psicosociales (vocacionales,
sexuales, etc.).

+ Dificultades para relacionarse.

» Mayores niveles de ansiedad, depresidn, etc.
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Se conoce como Transicién al pasaje planificado de los adolescentes o adultos jéve-
nes con enfermedades crénicas, de un sistema de atencion pediatrico a uno de adul-
tos, con el objetivo de asegurar una atencién continuada e ininterrumpida de las aten-
ciones sanitarias que requiere el paciente, fortaleciendo su adherencia al tratamiento.

Principios de los Servicios de Transicién son:

La transicién es un proceso activo enfocado hacia el futuro, no un evento.

Este proceso debe comenzar tempranamente.

Eladolescente y sufamiliadeben estarinvolucrados en el proceso de las decisiones.
Los profesionales y los padres deben estar preparados para “dejar ir al adolescente™
La coordinacién de los servicios y los prestadores de salud es esencial.

La transicién inicia aproximadamente a los 15 afios en forma paulatina, con aten-
cidn conjunta de especialistas pediatricos y de adultos (pediatra, clinico, psicélogos,
trabajadores sociales) y culmina luego de los 18 afios o cuando los especialistas in-
volucrados lo consideren.

6.7.11. ANEXOS

1. FLUJOGRAMAS

a. FLUJOGRAMA DE ATENCION AL PACIENTE PORTADOR DE MMC

1. Atencién preconcepcional
» Consejeria genética.

* Programas de tamizaje.

« Planificacién familiar.

» Factores de riesgo.

» Prescripcidn de acido félico para evitar ocurrencia y recurrencia.

2. Deteccién prenatal: evaluaciéon por Servicio de Perinatologia, evaluacion crite-
rios de inclusion para tratamiento prenatal.

3. Los pacientes con MMC deben ser enviados al Servicio de Neonatologia del Hos-
pital de referencia designado (previa referencia) inmediatamente después
del nacimiento, con la zona cubierta con gasas humedecidas con suero
fisiolégico y técnica aséptica estricta durante el traslado.

4. En el momento del ingreso al servicio de Neonatologia se debe:

+ Comunicar al médico residente de Neurocirugia: debe ser valorado lo mas
pronto posible.

« Solicitar hemograma, crasis sanguinea, quimica (urea, creatinina, hepatogra-
ma, electrolitos) grupo sanguineo y pruebas de compatibilidad, en prepara-
cién para sala de operaciones.

« Si el mielomeningocele esta roto, indicar antibiéticos (segun protocolo de
sepsis neonatal precoz) y cubrir el saco con gasa humeda.

» Solicitar ecoencéfaloy TAC de cerebro, ecografia de vias urinarias y radiogra-
fia de columna.
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* Realizar lacomunicacion a la Coordinacién de la Clinica multidisciplinaria de
seguimiento.

5. Completar registro del paciente y COMUNICAR al Programa Nacional de Defec-
tos Congénitos.

6. Evaluacion neuroquirurgica: dentro de las primeras 12 horas de vida.

7. Evaluacion neuroldgica.

8. Evaluacion urolégica.

9. Evaluacién nefrolégica.

10. Evaluacién Servicio Social.

11. Contactar con Clinica multidisciplinaria para programar cronograma de consultas

12. Educacién de los padres y la familia.

b. FLUJOGRAMA DE ATENCION POR ETAPAS Y NIVELES DE ATENCION

Consejeria Genética

PRECONCEPCIONAL PRENATAL POSNATAL

ATENCION PRIMARIA ATENCION PRIMARIA ATENCION
ESPECIALIZADA

- Unidad de Cuidados
Intensivos Neonatales

- Planificacion familiar. - Diagndstico de la MCTN.

- Administracidn de acido - Prescripcion de acido
félico. félico
- Diagnéstico oportuno. - Consejeria sobre - Servicio de Neurocirugfa

- Deteccién factores de factores de ries%o ATENCION '
riesgo. ATENCION MULTIDISCIPLINARIA:

ESPECIALIZADA - Neurologia

- Servicio de - Urologia

Perinatologia - Nefrologia

- Hospital 4to nivel
atencion de
complicaciones del - Rehabilitacién
embarazo - Salud mental

- Atencién del parto - Servicio Social

- Ortopedia

ler NIVEL ler NIVEL 4to NIVEL HOSPITALES

USF - USFA 2do. NIVEL ESPECIALIZADOS

3er NIVEL
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¢. MANEJO DE ESPINA BiFIDA ABIERTA

ECOGRAFIA 1er trimestre

Disrafia abierta

Sospecha |
Controles
S| NO
Confirmacion habituales
diagnostica
| Perinatologia
| )
Cirugia fetal
Evaluacién por Evaluacién por

Obstetra o
Neurocirujano

Cesarea

programada

Tratamiento

Evaluacién por Neurocirujano Evaluacion preoperatoria

primeras 12 horas de vida ) .
Laboratorio e Imagenes

Cirugia dentrode las 12 a 72 Hidrocefalia: instalacidn de
horas de vida valvula en el ler. mes de vida
Evaluacién Evaluacién Evaluacién Evaluacién Evaluacion
Rehabilitacion
Uro-nefroldgica Ortopédica Neurologia Neurologia Infantil

78 MODELO DE ATENCION INTEGRALA NINOS, NINAS Y ADOLESCENTES CON ESPINA BIFIDAY MIELOMENINGOCELE



2. REGISTRO DE CONSULTAS MULTIDISCIPLINARIAS
Centro donde realizara seguimiento multidisciplinario:
CONSULTAS (evaluacion inicial) completar fecha y nombre del profesional

Centro hospitalario:
Neonatologia:
Pediatria General:
Neurocirugia:
Neurologia:
Ortopedia:
Nefrologia:
Urologia:
Fisioterapia:
Gastroenterologia:
Psiquiatria/psicologia:
Servicio Social:
Otros:

REGISTRO DE CONSULTAS
Centro Hospitalario:
Coordinacion:

ANO

FECHA

NEONATOLOGIA

NEUROQOX

NEUROLOGIA

PEDIATRIA

ORTOPEDIA

NEFROLOGIA

UROLOGIA

FISIOTERAPIA

GASTROENTEROLOGIA

PSIQUIATRIA/PSICOLOG

OTROS
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3.PROCEDIMIENTO Y TECNICA CATETERISMO LIMPIO INTERMITENTE (CLI)

El/la licenciado/a en enfermeria, encargado de la Unidad Multidisciplinaria, sera
el responsable del entrenamiento y seguimiento de esta modalidad. Sera la primera
via de acceso - control en estos pacientes.

OBJETIVOS DEL CLI

» Vaciamiento periddico de la vejiga, disminuyendo la frecuencia de infeccio-
nes del tracto urinario.

* Proporcionar continencia urinaria, lo que promueve la independencia del pa-
ciente y la mejora de su autoestima.

MATERIALES

« Catéter de un tamario correcto, segun la edad del paciente.

» Lubricantes a base de agua (ejemplo gel intimo) Muko o K-Y, o utilizar
jalea anestésica local, seguin necesidad. Evitar la vaselina liquida.

* Un espejo para las nifias si es necesario.

* Unrecipiente para recoger la orina.

+ Agua, jabdény un recipiente para lavar las manos.

+ Toalla limpiay seca.

* Gasas limpias para lavar el area genital o toallitas humedas.

* Recipiente o bolsa para guardar el catéter (encasode reutilizacion).

USO DE UN CATETER DE UN TAMANO CORRECTO, SEGUN EDAD

» Usar el catéter mas amplio que puede entrar en la uretra.
+ Catéteres cortos para nifias y para bebé varén.
« Paravarones, a partir de 5 afios, usar catéteres largos.

TECNICA

Explicar laimportancia del CLI y su técnica de una manera sencilla para los padres
y el nifio.

Tener todos los materiales a ser utilizados al alcance de la mano.
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i. Lavar bienlas manos con aguay jabén

ii. Lavar el area genital

Diariamente con aguay jabdn.

Después de cada deposicion o cuando va al barfio.

Lavar siempre de arriba hacia abajo para evitar que las bacterias lleguen ala
uretra.

Cambiar la toallita o pafial después de cada accién.

1
2

Utilizar el catéter mas amplio que puede entrar en la uretra sin hacer fuerza.
Para varones: si el nifilo no esta circuncidado, retractar el prepucio y man-
tenerlo retractado durante el cateterismo. Lavar bien la punta del pene con
aguay jaboén.

Para nifias: abrir los labios para que la uretra se pueda ver claramente, reali-
zar la limpieza del area genital.

i.INSERCION DEL CATETER

. Poner un poco de gel hidrofilico en la palma de la mano para luego ponerla en

la punta del catéter. No introducir el catéter en el tubo del lubricante.

. Insertar el catéter hasta que salga la orina; luego insertarlo un poco mas en

la vejiga para asegurar que los agujeros del catéter estan dentro de la vejiga.

. Permitir que la orina fluya; cuando la orina deje de fluir tiene que aplicar una

presién suave sobre el pubis.

Para retirar, hay que girar el catéter lentamente. Se detiene cuando no sale
mas orina.

Retirar el catéter y lavar las manos.

CLI PARA NINA

Mostrar una imagen clara de la vulva y dejar que la nifia vea su propia vulva
para que sepa dénde esta.

Ensefiar como insertar el catéter con la ayuda de un espejo o por medio del
tacto.

Realizar la técnica como se explicd anteriormente.
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CLI PARA VARONES

Mostrar una imagen de la via urinaria que entra en la vejiga.

El pene tiene que colocarse en un angulo de 90° en la direccién del vientre
con el fin de facilitar la insercion del catéter.

Es posible que haya presiéon en contra del constrictor.

Realizar la técnica como se explicé anteriormente.

iv. COMPLICACIONES PROBABLES

La orinadrena muy lentamente: evaluar la utilizaciéon de un catéter mas grueso.
No es posible introducir el catéter: el nifio debe estar relajado. Si a pesar de
ello no es posible introducir el catéter, debe consultar con sumédico o la Uni-
dad de MMC

Sangrado causado por el catéter: si sucede en forma ocasional, no es para pre-
ocuparse. Si sucede a menudo, consultar con su médico o la Unidad de MMC.
Infeccién urinaria.

v. EXAMEN DE LA ORINA

Orina claray transparente significa que no hay infeccién.
Orina turbia o con mal olor, orina con sangre o mas mojados que lo normal
quiere decir que hay signos de una infeccion.

vi. ACCIONES A TOMAR ANTE SOSPECHA DE INFECCION URINARIA
« Siel nifio no presenta fiebre:

Vaciar la vejiga mas frecuentemente, sondajes cada una hora hasta aclarar
la orina.

El nifio tiene que tomar mas liquidos.

Si es posible, usar un catéter mas amplio.

Sidespués de 24 horas la orina aun esta turbia, debe consultar con un servi-
cio de salud, realizar un analisis de orina simple con urocultivo e iniciar anti-
bidticoterapia empirica (cotrimoxazol o nitrofurantoina).
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Si el nifio presenta fiebre:

- Consultar con un servicio de salud, realizar un analisis de orina simple con
urocultivo e iniciar antibidticoterapia empirica (cotrimoxazol o nitrofuran-
toina). En todos los casos, revisar la técnica de cateterismo vesical.

vii. LIMPIEZA DEL CATETER

Los catéteres para CLI pueden ser reutilizados una vez lavados y desinfectados,

a excepcidn de los catéteres autolubricados que son de uso unico.

Paso 1: Limpieza del catéter (inmediatamente después de cada uso).

Lave el catéter con agua jabonosa tibia y enjuaguelo bien, por dentroy por fue-
ra. Se pueden utilizar jabén de manos o detergente para lavar cubiertos. Tam-
bién se puede usar una jeringa para enjuagar el catéter.

Secar el catéter con unatoallay guardarlo en una bolsa plastica etiquetada co-
mo “material sucio”, a fin de esterilizarlo en otro momento del dia.

Paso 2: Esterilizacion del catéter (una vez por dia).
Puede realizarse con agua hirviendo o con vinagre.

Esterilizacién con agua hirviendo. Una vez por dia, colocar todos los catéteres
usados en un gran recipiente con agua hirviendo durante alrededor de 10 mi-
nutos, retirandolos luego de ese tiempo, para evitar su dafio.

Esterilizacién con vinagre. Luego del lavado de los catéteres, remojarlos en una
solucién de alrededor de 250 ml (1 taza) de vinagre en una palangana de agua
a temperatura ambiente durante aproximadamente 30 minutos. Enjuagar los
catéteres con agua limpia.

Colocar los catéteres sobre una toalla de papel limpia y dejar que se sequen al
aire, cuidando que no queden zonas mojadas ni humedad en el interior del ca-
téter para evitar el desarrollo de gérmenes.

Guardar los catéteres en una bolsa plastica ‘zip-lock’ o en unrecipiente de plas-
ticoy en un lugar seguro.

Un mismo catéter se puede reutilizar y limpiar durante aproximadamente una
semana, a menos que se vuelva aspero o rigido, o se resquebraje o dafie de al-
gun modo.
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