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1. AUTOR:

Dra. Ericka Batista, Médico especialista en Medicina Fisica y Rehabilitacion

2. REVISORES
Dra. Julieta Pérez de Mayo, Médico especialista en Medicina Fisica y
Rehabilitacion, Oficina de Calidad y Seguridad del Paciente.

3. DECLARACION DE CONFLICTO DE INTERESES
Tanto el autor como los revisores del documento declaran que no existe conflicto
de intereses.

4. JUSTIFICACION:

Las afecciones de la médula espinal en la infancia son escasas al comparar con el
dafo cerebral, pero su impacto sobre el individuo es como minimo igual que en los
casos cerebrales mas graves, pues a la privacion sensitivo motora se unen las
consecuencias viscerales y cardio respiratorias.

Los defectos del tubo neural (NTD, por sus siglas en inglés) son una de las
anomalias congénitas mas comunes y son la causa de una discapacidad croénica
de entre 70,000 y 100,000 personas en los Estados Unidos. El mielomeningocele
(espina bifida) es la NTD mas comun.

El tratamiento es siempre multidisciplinario, complejo y en ocasiones genera
controversias enconadas en las que la ética desempefia un papel importante, por
tal nos parece de suma importancia contar con un protocolo y asi procurar un
manejo optimo e integral para lograr funcionalidad y una adecuada calidad de
vida.

5. ALCANCE Y PROPOSITO:

Alcance:

La poblacion de este protocolo son todos los pacientes pediatricos con
Mielomeningocele que se encuentren en las salas de hospitalizacion, o referidos a
la consulta externa de Medicina Fisica y Rehabilitacion del Hospital del Nifio “Dr.
José Renan Esquivel”, por otros colegas pediatras o especialistas en Neurologia,
Neurocirugia, Ortopedia, Urologia o por los terapistas de apoyo al tratamiento.

Propésito:

Elaborar una guia de manejo del Mielomeningocele que permita hacer una
evaluacion detallada y objetiva de los pacientes pediatricos que presenten este
diagnostico en el Hospital del Nifio “Dr. José Renan Esquivel” y que pueda orientar
a los médicos que la utilicen para el abordaje oportuno enfocado en la
funcionalidad y calidad de vida.
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6. OBJETIVOS:

Objetivo General:

Establecer un protocolo de manejo del Mielomeningocele para los pacientes
pediatricos del Hospital del Nifio “Dr. José Renan Esquivel” que permita una
intervencidon oportuna para potenciar, prevenir secuelas y garantizar la maxima

funcionalidad.

7. OBJETIVOS ESPECIFICOS:
Definir Mielomeningocele

Prondstico del Mielomeningocele

8. ANTECEDENTES LOCALES DEL COMPORTAMIENTO DE

ENFERMEDAD:

Revision embriologica y anatdomica de la lesion

Revisar la Etiologia y factores de riesgo del Mielomeningocele
Evaluacion prenatal y diagnostico del Mielomeningocele
Caracteristicas clinicas y complicaciones del Mielomeningocele
Establecer las guias de manejo del Mielomeningocele

LA

Desconocemos con exactitud los antecedentes locales, pero hasta el momento no
se habia utilizado ningun protocolo para dicho manejo y cada especialista lo ha

manejado a su criterio clinico.

9. NOMBRE DE LA ENFERMEDAD:
Cadigo CIE-10:
QO05: Espina bifida

QO05.3 Espina bifida sacra con hidrocefalia

QO05.7 Espina bifida lumbar sin hidrocefalia
Q05.8 Espina bifida sacra sin hidrocefalia
QO05.9 Espina bifida, no especificada

Q05.0 Espina bifida cervical con hidrocefalia
Q05.1 Espina bifida toracica con hidrocefalia
Q05.2 Espina bifida lumbar con hidrocefalia

Q05.4 Espina bifida no especificada con hidrocefalia
QO05.5 Espina bifida cervical sin hidrocefalia
Q05.6 Espina bifida toracica sin hidrocefalia




wemoswmis | HOSPITAL DEL NINO DOCTOR JOSE RENAN ESQUIVEL

Servicio de Fisiatria

CODIGO: PR-19-18 Pédgina 4 de 20

Titulo Protocolo de Manejo de Mielomeningocele Edicion: Junio 2020

Elaborado: Dra. Ericka Batista, Especialista en medicina fisica y

rehabilitacion Revision N°: 0

Docencia servicio de Fisiatria

10.EPIDEMIOLOGIA:

La incidencia de defectos del tubo neural (ETD) (de los cuales el
mielomeningocele es el mas comun) es muy variable y depende de factores
étnicos, geograficos y nutricionales. Generalmente varia entre <1 y 7 por 1000
nacidos vivos (1,2). Las tasas mas altas se encuentran en China, Irlanda, Gran
Bretafia, Pakistan, India y Egipto (1). Dentro de los Estados Unidos, la tasa es de
aproximadamente 0.2 por 1000 nacimientos (3); Las tasas son mucho mas altas
en la poblacion latina (3,4). Las nifias son afectadas con mas frecuencia que los
nifios. La tasa de recurrencia (es decir, el riesgo en embarazos posteriores) es de
aproximadamente 2 a 3 por ciento (aproximadamente 20 veces la tasa en la
poblacién general) (5,6).

Las estimaciones de prevalencia de mielomeningocele en poblaciones pediatricas
en los Estados Unidos son proporcionalmente mas bajas, con un promedio de 3,1
casos por cada 10,000 nifios y adolescentes de 0 a 19 afos (7). Estas
estimaciones también varian segun el origen étnico, el sexo y la region. Estas
estimaciones de prevalencia son mas bajas que las estimaciones de incidencia
citadas anteriormente, ya que no incluyen otros tipos de NTD y porque la
prevalencia se reduce por muertes tempranas.

Las tasas de defectos del tubo neural han disminuido cuando se practican
programas de deteccion de suero materno prenatal para la alfafetoproteina y la
suplementacién con acido folico periconcepcional y la fortificacion de alimentos
(instituida en la década de 1990).

11.DEFINICION:
El disrafismo espinal (espina bifida) incluye defectos abiertos y cerrados:

e Mielomeningocele: el mielomeningocele es un defecto del tubo neural
caracterizado por una hendidura en la columna vertebral, con un defecto
correspondiente en la piel a través del cual queden expuestas las meninges y la
meédula espinal. Debido a que el tejido neural esta expuesto, también se lo conoce
como "disrafismo espinal abierto" o "espina bifida abierta".

eDisrafismo espinal cerrado: también llamado "disrafismo espinal oculto" o "espina
bifida oculta", se caracteriza por una hendidura en la columna vertebral, sin un
defecto epitelial correspondiente, y el tejido neural no esta expuesto. Hay muchas
formas diferentes de disrafia espinal oculta, que van desde anomalias vertebrales
asintomaticas hasta defectos clinicamente significativos en la médula espinal y
estructuras relacionadas.

Aprobado: : Dr. Francisco Lagrutta Jefe de Departamento de Revisado: Dra. Julieta Pérez de Mayo
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REVISION EMBRIOLOGICA Y ANATOMICA DE LA LESION
EMBRIOLOGIA DEL TUBO NEURAL

Neurulaciéon primaria y oclusion: el sistema nervioso central (SNC) aparece
inicialmente como una placa de ectodermo engrosado, llamada placa neural, al
comienzo de la tercera semana de vida embrionaria (8). Los bordes laterales de la
placa neural se elevan para formar los pliegues neurales (9). Posteriormente,
estos pliegues se elevan aun mas, se acercan y se fusionan para formar el tubo
neural (figura 1) (10). La fusidon comienza en la regién cervical y se desarrolla en
las direcciones cefalica y caudal (figura 2).

El neuroporo craneal se cierra el dia 25 después de la concepcion. La fusion se
retrasa en el extremo caudal del embridn, de modo que el neuroporo caudal forma
una comunicacion abierta entre la luz del tubo neural (el neurocele) y la cavidad
amnidtica. El cierre del neuroporo caudal normalmente ocurre aproximadamente
dos dias después. Este proceso se llama neurulacion primaria y forma todo el
SNC funcional, que se extiende hasta los niveles del sacro medio del embrién

(11).

El mielomeningocele es causado por una falla de la neurulacion primaria (es decir,
la falla del tubo neural espinal para cerrarse normalmente a los 28 dias después
de la concepcion).

Después del cierre del neuroporo anterior, pero antes del cierre del neuroporo
caudal, el neurocele (el canal central embrionario de la médula espinal) se cierra
en toda su longitud. Este proceso, denominado oclusion, aisla las vesiculas
craneales, evita el drenaje del liquido de las vesiculas y las mantiene en un estado
distendido (12). Aproximadamente 48 horas después, después de que el
neuroporo caudal se haya cerrado, el neurocele se reabre sin pérdida de liquido
de las vesiculas craneales.

El mantenimiento de las vesiculas cerebrales distendidas es critico para el
desarrollo normal de todo el cerebro y el craneo. La falla del cierre del tubo neural
antes de la reapertura del neurocele permite que las vesiculas craneales se
colapsen, y esto es un mecanismo para el desarrollo de la malformacion de Chiari
I1(13,14).

La marcada reduccién en el volumen intracraneal resulta en una fosa posterior
muy pequena. El cerebelo fetal y el tronco encefélico luego florecen en esta
pequefa fosa. Esto hace que el cerebelo fetal y el tronco cerebral se extruyan en
la parte inferior hacia el canal espinal y hacia arriba hacia la fosa media. El cierre

Aprobado: : Dr. Francisco Lagrutta Jefe de Departamento de Revisado: Dra. Julieta Pérez de Mayo
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quirurgico del tubo neural abierto durante la vida fetal puede disminuir la gravedad
o revertir la malformacion de Chiari Il

Neurulacion secundaria: describe la coalescencia de las células mesenquimales
para formar una varilla neural, que luego cavita para formar un tubo neural. En el
embrién humano, este proceso ocurre en la masa de la célula caudal y forma la
punta del cono medular y el filum terminale. Debido a que se produce debajo del
ectodermo superficial, las anomalias de la neurulacién secundaria producen
lesiones que estan cubiertas por la piel y no estan involucradas en la patogénesis
del mielomeningocele.

ANATOMIA DE LA LESION

El mielomeningocele se debe a un fallo en el cierre del tubo neural espinal que
conduce a una malformacion de la columna vertebral y la médula espinal. Rostral
a la lesién abierta, la médula espinal esta cerrada. Puede haber una malformacion
asociada del cordon dividido, en cuyo caso la parte dorsal de la médula espinal es
solo un hemicordio, y la otra porcion del cordon dividido es ventral a la lesién.

En el margen superior de la lesion en la linea media hay una pequefia abertura
que es la abertura hacia el canal central de la médula espinal cerrada (figura 3). Si
el saco no se ha roto, se puede ver saliendo de esta abertura el LCR del canal
central de la médula espinal. Corriendo caudalmente en la linea media esta el
surco ventral embrionario. A ambos lados del surco estan las placas motoras con
los nervios motores que salen de la superficie ventral de estas placas. Los tejidos
laterales externos son las placas sensoriales (alar) y los nervios sensoriales entran
en el borde lateral. En el borde lateral, la lesion esta adherida a las meninges
displasicas y a la piel.

ETIOLOGIA Y FACTORES DE RIESGO

La mayoria de los mielomeningoceles son malformaciones aisladas de origen
multifactorial. Los defectos del tubo neural (NTD) también se producen como parte
de los sindromes, en asociacion con trastornos cromosomicos, o como resultado
de una exposicion ambiental (15). La deficiencia de acido félico se ha relacionado
con el desarrollo de NTD (NTD sensible a folato) y la administracién de valproato o
antagonistas de acido félico (incluidos carbamacepina, fenobarbital, fenitoina,
primidona, sulfasalazina, triamtereno y trimetoprim) aumenta el riesgo.

Varias lineas de evidencia apoyan la hipotesis de un vinculo entre el folato y las
NTD:
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e |os ensayos aleatorios han demostrado consistentemente que la
suplementacién con acido félico redujo notablemente la incidencia de las NTD.

e | a administracion de antagonistas especificos del acido folico aumento el riesgo
de las NTD (1).

e Las concentraciones séricas y de folato en los globulos rojos fueron mas bajas
en las mujeres que tenian un nifio con una NTD o que habian tenido un embarazo
previo con una NTD que en las mujeres con embarazos no afectados (4).

La metilentetrahidrofolato reductasa (MTHFR) es una de las enzimas que regulan
la acumulacion de folato intracelular para la sintesis y metilacion del ADN. Un
polimorfismo genético comun (677C-> T) reduce su actividad catalitica. Tanto los
genotipos heterocigotos de TC como los homocigotos de TT se asocian con una
baja concentracion tisular de folato y un aumento en la respuesta de "dosis" en el
riesgo de NTD. En una revision sistematica, en comparacion con los controles
normales (CC), las probabilidades de los genotipos CT y TT en pacientes con NTD
fueron 1.2 y 1.9, respectivamente (2). Las madres con progenie de NTD también
tenian mas probabilidades de portar los genotipos CT y TT que los controles CC
(OR 1.1y 2.0, respectivamente).

Factores genéticos: aunque no se han identificado genes especificos, los factores
genéticos se han implicado en la patogenia de las NTD segun las observaciones
de que las NTD son muy concordantes en los gemelos monocigoticos en
comparacion con los gemelos dicigéticos (3), se repiten dentro de las familias
(1/20) riesgo de recurrencia con un embarazo previo afectado y un riesgo de
recurrencia de 1/10 con dos embarazos afectados) (5), y son mas comunes en
mujeres que en hombres (6).

Sindromes: los sindromes que pueden estar asociados con las NTD incluyen
Meckel-Gruber, Roberts, Jarcho-Levin, HARD (hidrocefalia, agiria y displasia
retiniana), trisomia 13 o 18 vy triploides. El complejo de la pared de la extremidad
corporal, la extrofia cloacal y el complejo OEIS (onfalocele, la extrofia de la cloaca,
el ano imperforado y las anomalias de la columna vertebral) también se asocian
con las NTD.

Bandas amnidticas: las bandas amnidticas pueden interrumpir fisicamente el
desarrollo normal del tubo neural, lo que da lugar a NTD.

Fiebre / hipertermia: el aumento de la temperatura central materna de una
enfermedad febril u otra fuente (p. Ej., Jacuzzi, sauna) en el primer trimestre del
embarazo puede estar asociado con un mayor riesgo de anomalias congénitas,

Aprobado: : Dr. Francisco Lagrutta Jefe de Departamento de Revisado: Dra. Julieta Pérez de Mayo
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especialmente de las ENT o el aborto espontaneo (7). En una revision sistematica
de 2014 y un metanalisis de 46 casos y controles y estudios de cohortes sobre el
efecto de la fiebre materna antes del parto en la descendencia, la fiebre materna
se asocié con un aumento en el riesgo de las ETD (odds ratio [OR] 2,90; IC del
95%: 2,22-3,79 ; nueve estudios), cardiopatia congénita (OR 1,54; IC del 95%:
1,37 a 1,74; siete estudios) y fisuras orales (1,94; IC del 95%: 1,35 a 2,79; cinco
estudios) (16).

Diabetes pregestacional: la diabetes mellitus pregestacional mal controlada se ha
asociado con las NTD (17,18). El buen control periconcepcional de la glucosa es
el factor clave para la prevencion de las NTD y otras anomalias en estos
embarazos, pero el acido félico también desempena un papel.

Obesidad: las mujeres obesas tienen un aumento de casi el doble en el riesgo de
las NTD (19).

Otros posibles factores de riesgo:

e Exposicion a plaguicidas: los estudios que evaluan la exposicion a
plaguicidas maternos no han demostrado una asociacion entre la
exposicion a plaguicidas maternos y las NTD (20). Los estudios tampoco
han demostrado una asociacidn entre la exposicion a plaguicidas paternos;
sin embargo, si notan una asociacion débil cuando hay una exposicidén
materna y paterna combinada.

e Farmacos nitrosables y clomifeno: se han informado asociaciones entre el
uso de farmacos nitrosables (p. Ej., Metformina, albuterol, paroxetina) o
citrato de clomifeno y NTD (21). El potencial de sesgo, la falta de
informacion sobre los trastornos de salud subyacentes que conducen al uso
de medicamentos nitrosables y la incapacidad para evaluar los efectos
independientes de la subfertilidad impiden extraer conclusiones sdlidas de
estos estudios.

e Los resultados preliminares de un estudio observacional en Africa
sugirieron una asociacion potencial entre el uso materno de dolutegravir en
el momento de la concepcion y los defectos del tubo neural en el lactante
(observada en 4 de 426 lactantes, o el 0,94 por ciento) (22). El estudio esta
en curso, y deberian estar disponibles mas datos de otros participantes que
tuvieron exposicién a dolutegravir antes de la concepcion pero que aun no
han realizado la entrega. Ademas, se debe considerar el papel potencial del
deterioro del metabolismo del folato secundario a la medicacion o al estado
de salud subyacente.

Aprobado: : Dr. Francisco Lagrutta Jefe de Departamento de Revisado: Dra. Julieta Pérez de Mayo
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12.EVALUACION PRENATAL Y DIAGNOSTICO:

El diagndstico prenatal se logra mediante la deteccion materna con ultrasonido y /
o niveles de alfafetoproteina en suero. Si el cribado es positivo, la evaluacién fetal
puede incluir el cribado de anomalias asociadas con un estudio anatomico
completo, pruebas genéticas, si corresponde, y resonancia magnética fetal si los
hallazgos del ultrasonido son inciertos.

El diagndstico de mielomeningocele suele ser obvio al nacer debido a la lesion
muy visible (figura 4). Al nacer, la placa neural aparece como una placa cruda,
roja y carnosa vista a través de un defecto en la columna vertebral (espina bifida)
y la piel. Un saco membranoso sobresaliente que contiene meninges, liquido
cefalorraquideo (LCR) y raices nerviosas se encuentra debajo de la médula
espinal displasica, que sobresale a través del defecto. El tejido neural expuesto
puede ser plano o elevado por un saco de LCR debajo. En aproximadamente el
80 por ciento de los casos, el defecto vertebral involucra la regién lumbar y sacra
(incluyendo el area toracolumbar o lumbosacra), que es la ultima porcion del tubo
neural en cerrarse. Sin embargo, cualquier segmento de la columna vertebral
puede estar involucrado, y el defecto tipicamente incluye toda la columna distal a
la vértebra con malformacién mas proximal.

Complicaciones neurolégicas:

Los déficits neurolégicos en el mielomeningocele generalmente estan presentes
al nacer, pero pueden progresar si se desarrollan complicaciones como
hidrocefalia o cordén atado. La evaluacion cuidadosa y el monitoreo de los déficits
neurolégicos y la identificacion de sus origenes anatomicos es importante para
detectar y prevenir un mayor deterioro de la funcion.

Malformacion de Chiari Il: la malformacion de Chiari Il (a veces denominada
malformacion de Arnold-Chiari, un nombre inapropiado) se caracteriza por un
desplazamiento hacia abajo de las amigdalas y la médula cerebelosas, en
asociacién con mielomeningocele. Las anormalidades asociadas del fornix y otras
estructuras en el cerebro fetal son probablemente responsables de las
anormalidades en la funcién cognitiva que se observan con frecuencia en
individuos con mielomeningocele. La malformacion obstruye el flujo de salida del
liquido cefalorraquideo (LCR) a través de la fosa posterior, causando hidrocefalia.
Casi todos los pacientes con mielomeningocele tienen la malformacion de Chiari Il
y la mayoria tiene hidrocefalia asociada.

Paralisis sensitiva motora:

Puede aparecer cualquier nivel de lesion medular y/o de raices sacras con
cualquier grado de severidad, aunque lo mas frecuente es la afeccion de niveles

Aprobado: : Dr. Francisco Lagrutta Jefe de Departamento de Revisado: Dra. Julieta Pérez de Mayo
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lumbares, incompletos, asimétricos y con grados variables de afeccién de raices
sacras.

En general niveles inferiores a L3 permiten marcha autonoma con ortesis
pequefas y un gasto energético soportable. Por encima de L3, se requerira el
uso de drtesis largas con mayor gasto energético y el fin sera eminentemente
terapéutico.

OTRAS COMPLICACIONES

Los pacientes con mielomeningocele suelen experimentar otras complicaciones
secundarias a las anormalidades neurologicas descritas anteriormente. Las
complicaciones a largo plazo incluyen los siguientes problemas, que se analizan
por separado:

e Problemas de aprendizaje

e Cordon atado

e Hidromielia

e Convulsiones

e Complicaciones del tracto urinario (vejiga neurogénica) y alteraciones sexuales
e Disfuncion intestinal

e Problemas ortopédicos (p. Ej., Escoliosis, luxacion y contracturas de cadera,
anormalidades rotacionales de las extremidades inferiores)

e Ulceras por presién

13.TRATAMIENTO REHABILITADOR:
v" El manejo rehabilitador debe iniciar desde el nacimiento y dar seguimiento
hasta la transicion a la vida adulta.
v" Debe ser integral y multidisciplinario, enfocado en la participacién y calidad
de vida.
v" Debe involucrarse a la familia, cuidadores, personal escolar y de atencion
primaria y de esta forma minimizar complicaciones y secuelas.

Objetivos del Programa Rehabilitador:

v' Alcanzar y mantener los maximos logros motores segun la gravedad del
dafo neural.
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v" Mantener rangos articulares, prevenir los acortamientos, desviaciones y

anquilosis.

v' Conseguir y mantener autonomia en las actividades de vida diaria,

incluyendo esfinteres.
v Prevenir complicaciones.
v Permitir una transicion exitosa a la vida adulta.
v

Ver en anexo tabla 1 (Objetivos rehabilitadores generales segun la edad).

14.CRITERIOS DE REFERENCIA:

e Todos los pacientes con Mielomeningocele que se encuentren en las salas
de hospitalizacion o en la consulta externa del Hospital del Nifio Dr. José
Renan Esquivel”, que no hayan sido evaluados anteriormente por Medicina

Fisica y Rehabilitacion.

e Pacientes con Mielomeningocele referidos

por colegas de otras

instituciones donde no cuentan con tratamiento para ofrecerle al paciente.

15.EVOLUCION Y PRONOSTICO:

Aproximadamente el 75 por ciento de los pacientes que se someten a reparacion
de mielomeningocele en la infancia sobreviven hasta la edad adulta temprana
(23,24). El prondstico a largo plazo depende en gran medida de los siguientes
factores:

e Nivel de mielomeningocele (los defectos toracicos y lumbares altos se
asocian con una mayor discapacidad y un mayor riesgo de mortalidad en
comparacion con defectos sacros y lumbares inferiores)

e Gravedad de la malformacién de Chiari Il (un mayor grado de hernia en el

cerebro posterior se asocia con un peor pronostico)

e Presencia o ausencia de hidrocefalia (la hidrocefalia se asocia con una
mayor discapacidad y un mayor riesgo de mortalidad)

Ademas, muchas de las complicaciones discutidas anteriormente (por ejemplo,
mal funcionamiento de la derivacion, cordon atado, escoliosis) pueden afectar
negativamente el prondstico a largo plazo.
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16.RECOMENDACIONES PARA EL PACIENTE/FAMILIA:

¢ Qué significa que mi nifo tiene Mielomeningocele?
La espina bifida es un tipo de defecto de nacimiento llamado "defecto del tubo
neural". Existen diferentes tipos de defectos del tubo neural y diferentes formas
de espina bifida. La forma mas grave de espina bifida, que también se
denomina "espina bifida abierta" o] "mielomeningocele”.
Cuando los bebés tienen espina bifida, los huesos de la columna no se forman
normalmente. Como resultado, estos bebés tienen una abertura en la piel en la
parte media o inferior de la espalda. La médula espinal (el conjunto de nervios
que desciende por la espalda) y la cubierta alrededor de la médula espinal.
Actualmente la causa aun se desconoce, pero si se ha relacionado con la poca
ingesta de acido félico de una mujer durante su embarazo.

e Como puedo saber si mi hijo tiene Mielomeningocele?
En el cuarto mes de embarazo, a las mujeres se les puede hacer un analisis de
sangre para verificar la probabilidad de que su bebé tenga espina bifida. Si
esta prueba muestra que es probable que su bebé tenga espina bifida, el
meédico ordenara una prueba llamada ultrasonido. Un ultrasonido usa ondas
sonoras para verificar cdmo esta creciendo un bebé y cémo se estan
desarrollando sus 6rganos. Puede mostrar si un bebé tiene espina bifida.
Algunas mujeres se hacen un ultrasonido sin hacerse el analisis de sangre.
Después del nacimiento, un médico puede determinar si un bebé tiene espina
bifida haciendo un examen.

¢ Qué debo hacer para controlarla?
Consumir acido félico durante el embarazo puede prevenir algunos casos de
espina bifida. Para ayudar a prevenir la espina bifida, una mujer debe
comenzar a tomar un multivitaminico diario con acido félico o vitamina prenatal
antes de quedar embarazada, ya que cuando una mujer descubre que esta
embarazada, la columna vertebral y el sistema nervioso de su bebé ya han
comenzado a desarrollarse.

17.MEDIDAS PREVENTIVAS Y DE CONTROL.:

La administracién obligatoria de suplementos de harinas de cereales con acido
félico en 1998 en los Estados Unidos y Canada se ha relacionado con una
reduccion en la prevalencia de ETD.27 Ademas, todas las mujeres en edad fértil
deben ingerir 400 pg (0.4 mg) de acido félico diario, 28 lo que puede disminuir la
apariciéon de NTD en hasta un 70%. Las mujeres que han tenido un embarazo
previo con cualquier NTD y las mujeres con espina bifida deben tomar 10 veces
esa dosis 0 4000 ug (4 mg) dias desde el periodo anterior a la concepcion hasta el
primer trimestre. Sobre la base de las directrices actuales de la Academia
Estadounidense de Pediatria (26), el médico de atencion primaria debe
recomendar el acido félico a todas las mujeres sexualmente activas, no solo a las

Aprobado: : Dr. Francisco Lagrutta Jefe de Departamento de Revisado: Dra. Julieta Pérez de Mayo
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derivadas de NTD. La suplementacién con folato no ha sido el factor unico para
reducir la aparicion de NTD. Una mejor nutricion general, una mejor salud materna
y la interrupcion de los embarazos afectados son factores adicionales.

18.SEGUIMIENTO/CONTROLES:

Referir al paciente, por primera vez a Medicina Fisica y Rehabilitacion, desde
el nacimiento, antes de su egreso hospitalario (aunque el defecto no haya sido
reparado).

El médico fisiatra realizara la evaluacion del nivel neurolégico, las
implicaciones neuroloégicas centrales y las complicaciones que existan y
dependiendo de estos hallazgos se hara el disefio del programa rehabilitador.
Los estudios de electro diagndstico se determinaran de acuerdo a las
evaluaciones clinicas y objetivos de la rehabilitacion.

El seguimiento se hara cada 2 meses durante el primer aio de vida, después
puede disminuirse a cada 4-6 meses dependiendo de las complicaciones que
puedan ir apareciendo.

CODIGO: PR-19-18 Pédgina 13 de 20
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ANEXOS

Figura 1: Neurulacion primaria. Tomado de UpToDate.

Schematic representation of primary neurulation

Neurcectoderm Neurcectoderm
Ectoderm Ectoderm Ectoderm Neural plate Ectoderm
. el ———
Mesoderm Mesoderm Mesoderm Mesodarm
(mesenchyme) (mesenchyme) (mesenchyme) (mesenchyme)
Endoderm 1 i | 2 Endaderm
Neuroectoderm 3 4 Neuroectoderm
Neural groove Neural tube
Ectoderm Ectoderm Ectoderm Ectoderm
P/ o,
Newural crest
Mesoderm Mesoderm Mesoderm Mesederm
{mesenchyme) {mesenchyme) (mesenchyme) (mesenchyme)}
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The central nervous system initially appears as a plate of thickened ectoderm called the
neural plate at the beginning of the third week of embryonic life {(panel 2). The lateral
edges of the neural plate become elevated to form the neural folds, around the neural
groove (panel 3). These folds subsequently fuse to form the neural tube (panel 4).

Reproduced with permission from Dr, Martin Ronan, Medical Sciences, Indiana University. Copyright ©
2009 Martin Ronan. Accessed (Jan. 27, 2009) at:

http:/fwww.indiana.edu/~phys21 5/fectureflecnotes/chap8N. htm!
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Figura 2: Evolucidn del cierre del tubo neural. Tomado de UpToDate.

Drawing of the dosing neural tube, with the
anterior and posterior neuropores still open

Meural plate  Newral groove
stage stage

I,f" N\ ,./ N\
|

@.

s'll |
J/

Meural tube
stage

(Mot yet complete
at front and back ends)

Fusion of the neural tube begins in the cervical region and
proceeds in both the cephalad and caudal directions, forming
anterior and posterior neuropores. The anterior neuropore closes
on the 25th day after conception; closure of the posterior
neuropore normally occurs approximately two days later.

Reproduced with permission from: Dr. Martin Ronan, Medical Sciences,
Indiana University. Copyright © 2009 Martin Ronan. Accessed (Jan. 27,
2009) at: http:/fwww.indiana.edu/~phys21 5/ ecture/lecnotes/

chap8N. html,
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Figura 3: Anatomia de la lesion en el Mielomeningocele. Tomado de
UpToDate.

Anatomy of myelomeningocele lesion

Central
canal
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CSF: cerebrospinal fluid.

Modified from: Moore KL, The Developing Human: Clinically Oriented
Embryology, W.B. Saunders, Philadelohia 1973,
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Figura 4: Defecto de Mielomeningocele en un recién nacido. Tomado de
UpToDate.

©

2020 UpToDate, Inc. and/orits

AlIRightsReserved.

A myelomeningocele in a newborn infant.
Courtesy of Marvin A Fishman, MD.
Graphic 55354 Version 3.0

affiliates.
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Tabla 1: Objetivos rehabilitadores generales segun la edad. Tomado de
Rehabilitacién infantil. Espaia: Panamericana; 2014.

Edad Objetivo
A partir de los 6 meses sedestacion
Entre 12 y 18 meses Verticalizacion con ortesis

estabilizadoras

A partir de los 18 meses

Deambulacion y marchas con ortesis si
el desarrollo motor y cognitivo lo
permiten

A partir de los 24 meses

Si es necesario, la prescripcion de una
silla de ruedas autopropulsada y control
frecuente del posicionamiento

5y 7 anos

Inicio del entrenamiento en autonomia
en AVD, incluyendo esfinteres, si el
desarrollo cognitivo lo permiten

Segunda infancia

Mantener verticalizacién. Es buena
edad para introducir el deporte como
herramienta terapéutica que pueda ir
sustituyendo la fisioterapia. Natacién
terapéutica y deporte de equipo son
buenas opciones

Pubertad

Vigilancia de las complicaciones
neuroldgicas, principalmente la médula
anclada y la siringomielia, vigilar
deformidades como escoliosis y vigilar
el sobrepeso

AVD: actividades de vida diaria.

Revisado: Dra. Julieta Pérez de Mayo
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