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RESUMEN

A partir del estudio seminal Management of
Myelomeningocele Study en el afio 2011, el cual
demostré que la reparacién prenatal del defecto
del mielomeningocele antes de la semana 26
mejoraba los resultados neurolégicos, la cirugfa
fetal fue incorporada dentro de las opciones de
estdndar de cuidado. Asf, el diagndstico prenatal
del mielomeningocele dentro de la ventana
terapéutica se convirtié en un objetivo obligatorio
y, por ello, se intensificé la investigaciéon
de estrategias de tamizaje, sobre todo, en el
primer trimestre. Ademds, se desarrollaron
distintas técnicas de cirugfa fetal para mejorar
los resultados neurolégicos y disminuir los
riesgos maternos. El objetivo de la siguiente
revisién es actualizar los avances en tamizaje
y diagnéstico prenatal en el primer y segundo
trimestre, y en cirugfa fetal abierta y fetoscépica
del mielomeningocele.
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INTRODUCCION

Hasta el afio 2011, las estrategias
de tamizaje y diagndstico prenatal
de mielomeningocele tenfan como
objetivo el asesoramiento adecuado a
los padres en funcién del prondstico
para brindarles las alternativas de
manejo, sea seguimiento obstétrico
adecuado y nacimiento en un centro
con capacidad de cirugia neonatal o,
dependiendo de la legislacién local, la
interrupcién del embarazo."? A partir
del estudio seminal Management of
Myelomeningocele Study (MOMS),?
el cual demostré que la reparacién

prenatal del defecto antes de la
semana 26 mejoraba los resultados
neurolégicos, la cirugia fetal fue
incorporada dentro de las opciones
de estdndar de cuidado para el manejo
del mielomeningocele.>*”

Esto impulsé la investigacién
en dos dreas fundamentales. Por
un lado, el diagndstico prenatal
de mielomeningocele dentro de la
ventana terapéutica se convirtié en
un objetivo obligatorio y, por ello,
se intensificé la investigacién de
estrategias de tamizaje, sobre todo,
en el primer trimestre. Por otro lado,
se comenzaron a evaluar distintas
técnicas de cirugia fetal para mejorar
los resultados neurolégicos y
disminuir los riesgos maternos. El
objetivo de la siguiente revisién es
actualizar los avances en tamizaje y
diagnéstico prenatal y en cirugia fetal
del mielomeningocele.

EPIDEMIOLOGIA

La prevalencia de espina bifida
tiene, a nivel mundial, una marcada
variacion étnica y geografica.*’ En la
Argentina, desde la implementacién
delaley de fortificacién de harinas con
acido fdlico, la prevalencia disminuy®d,
aproximadamente, un 60 %. En la
actualidad, es de alrededor de 1 cada
2000 nacidos vivos.!’ La prevalencia
durante el embarazo es mayor y
disminuye hacia el término debido ala
letalidad intrauterina de la patologia,
en especial, en los casos sindrémicos.!

La mayor parte de los
mielomeningoceles son aislados.
Existen algunas anomalias que se
toman como parte del espectro de
la enfermedad y, por ende, se sigue
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considerando un defecto aislado, como la
ventriculomegalia, la malformacién de Arnold-
Chiari tipo II, la hipoplasia del cuerpo calloso y
el pie equinovaro.?'12

TAMIZAJE Y DIAGNOSTICO PRENATAL
DE MIELOMENINGOCELE

La deteccién prenatal de espina bifida ha
aumentado en las dltimas décadas y es incluso
posible desde el primer trimestre. El registro
europeo de anomalias congénitas (European
Surveillance of Congenital Anomalies, EUROCAT)
reportd, para el periodo 2012-2017, una
sensibilidad prenatal cercana al 90 %, es decir
que, aproximadamente, en un 10 % de los casos,
las ecografias eran catalogadas como normales
en forma errénea (falsos negativos).”® A su vez,
en regiones con menores recursos, como América
Latina, la deteccion prenatal es menor y en edades
gestacionales mds avanzadas.®'

En la década de los setenta, se realizé el
primer diagndstico prenatal de espina bifida
por ecograffa’® y se introdujo la alfafetoproteina
en sangre materna para el tamizaje durante el
segundo trimestre.'® El anélisis bioquimico casi ha
dejado de utilizarse y, en la actualidad, el tamizaje
y el diagnoéstico suelen realizarse durante el
segundo trimestre y, mds recientemente, también
durante la ecografia de las 11-14 semanas.'”"

1. Ecografia del segundo trimestre

1. a. Evaluacién directa de la columna: se
realiza dentro de la ecograffa detallada de rutina,
alrededor de la semana 18-24. La Sociedad
Internacional de Ultrasonografia en Obstetricia
y Ginecologia (International Society of Ultrasound
in Obstetrics & Gynecology, ISUOG) sugiere
evaluar la columna en cortes axiales, sagitales
y coronales (Figura 1).2%* Los signos directos de
espina bifida abierta incluyen la visualizacién del
defecto 6seo y la protrusion del saco (meningocele
o mielomeningocele) (Figura 2). Evidenciarlos
puede resultar técnicamente dificil, por ejemplo,
en los fetos con el dorso posterior (columna
alejada del transductor) o con la columna pegada
a la placenta o al titero. Por esto, es fundamental
conocer los signos indirectos de espina bifida,
descritos en la década de los ochenta, verdaderos
pilares del tamizaje de mielomeningocele.?

1. b. Evaluacidén de signos intracraneales
de espina bifida: existen signos indirectos a
nivel craneano que funcionan como tamizaje
y ayudan al diagnéstico de espina bifida.
Estos son, durante el segundo trimestre, la
disminucién del didmetro biparietal (DBP) y
de la circunferencia cefdlica, el aplanamiento o
concavidad de los huesos frontales (“signo del
limén”), la ventriculomegalia, la obliteracién de
la cisterna magna y la visualizacién de anomalias

FiGura 1. a) Seccion sagital, b) seccién axial, c) seccion coronal y d) reconstruccion 3D de una columna vertebral normal a

las 20 semanas de gestacion
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cerebelosas, que incluyen la ausencia de cerebelo
en la fosa posterior, cerebelo pequefio o cerebelo
con concavidad anterior (“signo de la banana”)
(Figura 3).% En los fetos con mielomeningocele
menores de 24 semanas, el “signo del limén” estd
casi invariablemente presente (en el 98 %), y el
“signo de la banana” se visualiza en el 70-80 %
de los casos, pero, en los fetos de mayor edad
gestacional, el “signo del limén” es infrecuente,
y, en la fosa posterior, el hallazgo mds frecuente

es la ausencia de cerebelo debido al descenso
de este a través del foramen magno.'*** La
disminucién del tamano cefdlico, con un DBP o
una circunferencia cefdlica menor del percentil 5,
también tiende a normalizarse hacia el tercer
trimestre,' en tanto que la ventriculomegalia
(atrio > 10 mm) tiende a progresar a lo largo de la
gestacion, tanto en los fetos con manejo habitual
como en aquellos en los que se realiza la cirugfa
prenatal.'®

FIGURA 2. Signos directos de espina bifida abierta. a) Seccion sagital y b) axial en la que se observa un defecto de la columna a
través del cual se exterioriza el saco meningeo (flechas). c) Corte coronal que muestra la separacion de los procesos laterales de

las vértebras lumbares

FiGura 3. a) Corte transversal del polo cefilico en el que se visualiza la fosa posterior de un feto normal a las 21 semanas

de gestacion: notese la forma ovoidea del crdneo, el complejo anterior formado por las astas anteriores de los ventriculos
laterales y el cavum del septum pellucidum (CSP), y, en la fosa posteriot, la apariencia del cerebelo en forma de mariposa y la
presencia de la cisterna magna. b) Feto de 20 semanas con espina bifida abierta lumbosacra: se observa ventriculomegalia (*)
y una concavidad del hueso frontal (flechas finas) que da al crdneo un formato particular (signo del limén). c) Imagen de la
fosa posterior de un feto de 20 semanas con mielomeningocele: se observa una obliteracién de la cisterna magna debido a una
anomalia de la posicién y forma del cerebelo, el cual muestra una convexidad posterior (flechas gruesas), denominada signo de

la banana.




€218 / Arch Argent Pediatr 2021;119(3):e215-e228 | Actualizacién

2. Ecografia del primer trimestre

2. a. Evaluacién directa de la columna: si bien
el diagndstico prenatal basado en la visualizacién
directa del defecto es posible a las 11-14 semanas,
es extremadamente dificil.? Por ello, se han
descrito signos indirectos intracraneales.

2. b. Evaluacién de signos intracraneales: en
el mismo corte donde se mide la translucencia
nucal (TN), es posible evaluar la normalidad de
la fosa posterior (Figura 4). Nuestro grupo publicé
recientemente una revisién de la literatura sobre
la deteccién de espina bifida abierta en el primer
trimestre, en la que se detallan los mdaltiples
signos indirectos intracraneales descritos, tanto
en cortes medio-sagitales como en cortes axiales.?®
La evaluacion de la fosa posterior puede detectar
anomalias que consisten en la disminucién
o ausencia de la translucencia intracraneana
(o cuarto ventriculo fetal),'”?” de la cisterna

magna,'?* o en la alteracion de la relacién
entre la distancia del tronco del encéfalo y la
distancia del tronco del encéfalo-hueso occipital
(Figura 5). Este espacio puede analizarse a través
de mediciones o “a simple vista” mediante la
visualizacion de 4 lineas ecogénicas que delimitan
3 espacios hipoecoicos.?*?2-% Las anomalias en
los cortes axiales incluyen la visualizacién del
“signo del lim6n”,#* la disminucién del DBP** y
su relacion con el didmetro transverso abdominal,
que, si es <1, detecta, aproximadamente, el 70 %
de los fetos con mielomeningocele para una tasa
de falsos positivos del 5 %,® o la visualizacién de
apariencia “seca” del sistema ventricular,'*?® o
distintas medidas producto del desplazamiento
posterior de las estructuras encefdlicas.**

El desemperio de estos signos es variable
entre estudios y entre observadores.?® Sin
embargo, utilizando el mismo corte medio-

FIGURA 4. a) Corte medio-sagital de un feto normal que muestra la translucecia nucal (TN), el diencéfalo (D) y el mesencéfalo
(M). b) Se observan 4 lineas ecogénicas (en amarillo) que delimitan los 3 espacios hipoecoicos: tronco encefdlico (TE), el
cuarto ventriculo o translucencia intracraneana (TI) y la cisterna magna (CM)

FiGura 5. a) Visualizacién directa de una espina bifida abierta (flecha) en un feto de 12 semanas y b) fosa posterior que
muestra solo 2 espacios hipoecoicos, en lugar de tres, el tronco del encéfalo (1) y el cuarto ventriculo/cisterna magna (2)
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sagital que se realiza de rutina para la evaluaciéon
de la TN y evaluando “a simple vista” la fosa
posterior, se podrian detectar la mayoria de los
mielomeningoceles.?*

EVALUACION DIAGNOSTICA PRENATAL
DE UN MIELOMENINGOCELE

Ante la sospecha prenatal de un
mielomeningocele, se debe, en primer lugar,
completar la evaluacion diagnéstica y, en segundo
lugar, brindar asesoramiento con relacién al
prondstico y a las alternativas de manejo, que
incluyen cirugia posnatal, cirugfa prenatal
en casos seleccionados o, dependiendo de la
legislacién local, la terminacién del embarazo.'?
Al igual que para otras anomalfas congénitas,
es crucial determinar si se trata de un defecto
aislado o asociado a algtin otro defecto o forma
parte de un sindrome genético, por lo cual se
deben realizar estudios por imdgenes detalladas
y evaluacion genética.

a. Evaluacién genética: entre el 5 % y el
20 % de los mielomeningoceles presentan
anomalias de cromosomas. La mds frecuente es

TasLA 1. Determinacién del nivel funcional motor de la lesién

la trisomia 181123940

Todos los programas de cirugia fetal
contemplan, dentro de los criterios de inclusién,
al menos, un cariotipo estdndar o una reacciéon en
cadena de la polimerasa fluorescente cuantitativa
(Quantitative Fluorescence Polymerase Chain
Reaction; QF-PCR, por sus siglas en inglés) normal.
Algunos centros exigen, ademds, un estudio de
microarrays normal,**' técnica cuyo acceso en
nuestro medio es limitado por su elevado costo y
baja disponibilidad.

b. Estudios por imagenes: incluyen
una ecograffa morfoldégica detallada, un
ecocardiograma fetal y, si estd disponible o si
es candidato a cirugfa fetal, una resonancia
magnética fetal (RMF).

La ecografia detallada permitirfa descartar
malformaciones asociadas, la presencia de cifosis
y determinar el nivel anatémico y funcional de
la lesién. Cuanto mads bajo es el defecto, mejor
es el prondstico (Tabla 1). El nivel anatémico
estd dado por el nivel mds alto del defecto éseo
y se establece mediante ecografia (Figura 6)
y /o RMF. El nivel motor funcional se define,

Nivel Funcién

Prondstico de ambulacién y tipo de ortesis requerida

L1-L2 Cadera: flexién y abduccién
(abducciéon no evaluable
en forma prenatal)

Deambulacién interior con ortesis
de rodilla-tobillo-pie y muletas

L3 Rodilla: extension Deambulacién comunitaria con ortesis de tobillo-pie con/sin muletas
L4 Rodilla: flexién Deambulacién comunitaria con ortesis

L5 Tobillo/ pie: flexién dorsal de tobillo-pie sin muletas

S1 Tobillo/ pie: flexién plantar Deambulacién comunitaria sin ortesis

(Adaptado de E. Carreras et al.).”.

FIGURA 6. Determinacién del nivel anatomico de la lesion en un feto de 22 semanas con una espina bifida abierta. Para
determinar la altura de la lesion, se puede comenzar el recuento desde la region caudal (a), sabiendo que, en el sequndo
trimestre, la 1iltima vértebra osificada en el feto es S4, o (b) desde la 1iltima vértebra tordcica, reconocible por la presencia de la
tiltima costilla (flecha). En este ejemplo, el defecto comienza aproximadamente en L4
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Ficura 7. Cortes sagitales de resonancia magnética (RM) fetal que muestra la clasificacion de Sutton y col. con la gradacién
de la herniacion del tronco encefdlico y cerebelo en relacién con el foramen magno (Iinea amarilla). A. Grado 0: normal.

B. Grado 1: cuarto ventriculo y cisterna magna visibles, sin descenso del cerebelo por foramen magno. Puede haber tentorio
verticalmente orientado y pico del tectum. C. Grado 2: cisterna magna visible sin descenso del cerebelo por foramen magno.
Cuarto ventriculo no visible. D.Grado 3: descenso del cerebelo por foramen magno y obliteracién de los espacios de liquido
cefalorraquideo (LCR) de la fosa posterior. La cabeza de flecha marca el limite inferior de las amigdalas cerebelosas.

FIGURA 8. Pros y contras pedidtricos de la cirugia fetal abierta de mielomeningocele comparada con la cirugia posnatal

(MOMS y MOMS2)

1

Menor tasa de:
e DVP

e Malformacién de Chiari II

Mejoria en:

30 meses

Nivel motor de los miembros inferiores
Ambulacién independiente
Desarrollo psicomotor

< necesidad de cateterismo vesical intermitente
Miccién voluntaria 24 % vs. 4 % cirugia
postnatal (p < 0,001)

> movilidad y funcionamiento independiente
< tasa de malformacién de Chiari II (60 % vs.
87 %, p < 0,001), < tasa de DVP (49 % vs. 85 %,
p <0,001) y < revision de la DVP (47 % vs.

70 %, p< 0,02)

.

- Mayor tasa de:

e Parto pretérmino (13 % < 30 semanas)

* Bajo peso al nacer

e Sindrome de dificultad respiratoria

- Tendencia a mayor desarrollo de quistes
de inclusion y necesidad de cirugfa por
anclaje medular (8 % vs. 1 %, p = 0,06)

Sin diferencias en el comportamiento
adaptativo global ni en la funcién cognitiva

MOMS: Management of Myelomeningocele Study. MOMS?2: Follow-up of the Management of Myelomeningocele Study.
DVP: Derivacién ventriculoperitoneal.
(Datos extraidos de Adzick y col.,® Joyeux y col,* Brock y col.,* Mazzola y col,® tab y Houtrow y col.).%
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principalmente, por ecografia, evaluando la
motilidad de la cadera, la rodilla y el tobillo/
pie, similar a un examen neuroldgico posnatal
(Tabla 1).#?

Otro aspecto evaluable por ecografia y RMF
es la presencia y magnitud de ventriculomegalia.
Cuando es grave (= 15 mm), es un factor predictor
de hidrocefalia y de necesidad de derivacién
ventriculoperitoneal (DVP), aun en los fetos
operados intradtero.”

La RMF permite detectar otras anomalias
intracraneales asociadas, asi como también evaluar
y cuantificar la magnitud de la herniacién del
tronco y cerebelo a través del foramen magno
(clasificacién de Sutton) (Figura 7). Finalmente, se
debe medir la longitud del cuello del dtero como
tamizaje de riesgo de parto pretérmino (< 20 mm
es criterio de exclusién para cirugia fetal).

CIRUGIA POSNATAL O CIRUGIA FETAL

Se ha demostrado que el dafio intratitero
del sistema nervioso es progresivo.* La “teorfa
de los 2 golpes” sugiere que hay una primera
lesion, el defecto anatémico en si, y luego una
segunda, dada por la continua exposicién del
tejido nervioso al liquido amniético.**” Por
ello, con la hipétesis de que el cierre precoz del
defecto podria asociarse a mejores resultados
posnatales al disminuir la exposicién del tejido
neural al liquido amniético durante un periodo
prolongado, se introdujo el concepto de la
correcciéon prenatal.>#46

En el afio 2011, se publicé el MOMS,
el cual comparé los resultados de la cirugia
prenatal abierta con la posnatal.® El estudio fue

interrumpido precozmente debido a los claros
beneficios en la rama de la cirugfa prenatal,
que mostrd, en el seguimiento a 12 meses, una
reduccién de la necesidad de colocacién de
DVP (el 40 % en el grupo de cirugia prenatal
vs. el 82 % en el grupo posnatal; riesgo relativo
-RR- = 0,48; intervalo de confianza —IC- del
97,7 %: 0,36-0,64; p < 0,001) y, en el seguimiento a
30 meses, una mejoria en el resultado compuesto
de desarrollo mental y funcién motora.?
Ademads, duplicé la capacidad de deambulacién
independiente (el 42 % vs. el 21 %, p <0,01) y
aumento la proporcion de reversién completa de
Chiari IT (el 36 % vs. el 4 %, p < 0,001). Por ello,
y en funcién de diferentes series posteriores con
seguimiento hasta la edad escolar,** distintas
sociedades coinciden en que la cirugia fetal
abierta de mielomeningocele debe ser ofrecida
dentro de las opciones de manejo (Figura 8).*7

Tanto en el MOMS como en series posteriores,
se registré morbilidad materna significativa, como
adelgazamiento/ dehiscencia o ruptura uterina (el
35 % en el MOMS),* no solo en el embarazo indice,
sino también en los subsiguientes. Un registro
prospectivo internacional mostré que el riesgo de
ruptura uterina en embarazos posteriores a una
cirugfa abierta de mielomeningocele fue del 9,6 %
(5/52), con una mediana de edad gestacional de
28 (26,0-31,5) semanasy con 2 muertes fetales
dentro de los 5 casos de ruptura uterina.’** Con
el objetivo de reducir dichos riesgos maternos,
diferentes grupos introdujeron variantes a la
cirugia original, con histerotomias de menor
tamafio®* y estrategias de cirugfa fetoscépica del
mielomeningocele.®

TaBLA 2. Criterios de inclusion y exclusion del Management of Myelomeningocele Study (Adzick y col.)3

Inclusion

Exclusién

Embarazo tinico
Edad materna > 18 afios

Tipo de lesion: mielomeningocele o mielosquisis

Anomalia fetal no relacionada con el mielomeningocele
Cifosis > 30 grados

Riesgo incrementado de parto pretérmino esponténeo (historia de parto

pretérmino, longitud cervical acortada < 20 mm, cerclaje) o iatrogénico
(por €j., HTA mal controlada, diabetes pregestacional
insulinodependiente)

19-25*¢ semanas

Anomalias placentarias (placenta previa, sospecha de trastorno

adherencial) o anomalias uterinas (por ejemplo, titero bicorne)

Nivel de la lesion: T1-S1
Cariotipo normal
Malformacion de Chiari II presente

Poder permanecer cerca del centro tratante

Indice de masa corporal > 35
Aloinmunizacién materna
Madre con test de VIH, hepatitis B o C positivo

Antecedente de histerotomia en el segmento

Limitaciones psicosociales

HTA: hipertensién arterial; VIH: virus de la inmunodeficiencia humana.
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CIRUGIA FETAL DEL
MIELOMENINGOCELE
a. Criterios de inclusion y exclusiéon

Los criterios de inclusién y exclusién cldsicos
se describen en la Tabla 2. Estos han ido sufriendo
algunas modificaciones luego de la publicacion
del MOMS, como el incremento del limite
superior de edad gestacional (27-28 semanas) o
del indice de masa corporal (> 35 en el MOMS
y luego aumentado a 40), entre otros.** Series
recientes describen que el 40-60 % de los casos
con diagnéstico prenatal de espina bifida serfan
candidatos a cirugfa fetal.>®

b. Aspectos técnicos de la cirugia fetal abierta

La técnica quirdrgica descrita en el MOMS
es una cirugia a cielo abierto que consiste en
una laparotomfia, exteriorizacién del dtero,
histerotomia amplia, de 6-8 cm, que expone el
dorso fetal para el cierre del defecto y posterior
histerorrafia (Figura 9).>% La técnica de cierre
del defecto es similar a la utilizada en la etapa
posnatal: identificacién y separacién de la placoda
neural del epitelio que la rodea, cierre de la
duramadre, cierre del plano miofacial y cierre de
la piel.”®

Luego del MOMS, distintos grupos

propusieron modificaciones a la estrategia
quirtrgica. Para disminuir las complicaciones
de la histerotomia, hay centros que realizan
el cierre en tres capas en lugar de dos.® Se
introdujo el concepto de “minihisterotomias”,
que median alrededor de 3 cm o menos,** y se
fueron probando alternativas en el instrumental
utilizado, como la incorporacién de distintos
tipos de retractores,® que incluyeron un retractor
pléstico (Alexis).®! Otra modificacién estd dada
por el uso de atosiban como tocolitico, no
disponible en Estados Unidos, pero adoptado
por varios centros, ya que demostré ser un mejor
relajante uterino que el sulfato de magnesio y con
mejor perfil de seguridad.®*

c. Aspectos técnicos de la cirugia fetoscopica
El abordaje fetoscépico puede ser
percutdneo®*® o a través de una laparotomia con
exposicién del ttero,>*%>% en la que se utilizan
dos,® tres (Figura 10) o cuatro puertos.” Dada
la heterogeneidad de las técnicas fetoscopicas y
la ausencia de un estudio aleatorizado, como el
MOMS, la reparacién fetoscépica continda en
estudio. Con el objetivo de evaluar el desemperio
de las distintas técnicas fetoscdpicas, se creé un
consorcio internacional (International Fetoscopic

FiGura 9. Cirugia fetal de mielomeningocele a cielo abierto. a) Se colocan 4 suturas de traccion de monofilamento, 2 a cada
lado, a través de todo el espesor de la pared uterina. b-d) Se realiza la histerotomia hasta abrir las membranas, que se fijan con
un surget. e-f) Con analgesia y pardlisis fetal previa, se expone el defecto fetal y se realiza su cierre a cargo del neurocirujano
infantil. g) Finalmente, se restituye solucion de Ringer lactato con vancomicina para reemplazar el liguido amniético perdido
y se realiza la histerorrafia en 2 planos. h) Recién nacido en la sala de recepcién, desde donde fue trasladado con su madre a la

sala de internacion conjunta
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Myelomeningocele Repair Consortium), del cual, en
la Argentina, el Hospital Universitario Austral
y el Hospital Italiano de Buenos Aires son
miembros.

ALGUNAS PREGUNTAS FRECUENTES
EN RELACION CON EL PRONOSTICO
PERINATAL DE LA CIRUGIA PRENATAL
DE MIELOMENINGOCELE
a. ;Es mejor la cirugia fetal abierta o la
fetoscopica?

La técnica avalada por un estudio clinico
aleatorizado es la abierta, en tanto que la estrategia

fetoscopica continda en evaluacién, motivo por el
cual adn no se puede responder esta pregunta.”’
Hay alrededor de 50 centros en el mundo que
ofrecen cirugfa fetal de mielomeningocele. Su
distribucién, la via de abordaje que utilizan y los
resultados pueden verse en un mapa interactivo
de la Sociedad Internacional de Diagndstico
Prenatal (ISPD) (https:/ /ispdhome.org/ISPD/
SIGs/Fetal_Therapy_Map.aspx) (Figura 11). En
la Argentina, se registran 2 centros, el Hospital
Universitario Austral y el Hospital Italiano de
Buenos Aires.*” Ademds, fuera de este registro,
se realiza también en el Centro de Educacién

FiGura 11. Mapa de los centros que ofrecen cirugia prenatal de mielomeningocele en el mundo (version interactiva en
https:/ /ispdhome.org /ISPD/SIGs/Fetal_Therapy_Map.aspx)

Ficura 10. Cirugia fetoscdpica de mielomeningocele (placenta posterior). Luego de exteriorizar el titero, con el feto en la
posicién deseada, se colocan 4 puntos de fijacion de membranas, a través de los cuales se introduce el primer puerto de
trabajo bajo guia ecogrdfica (a). Luego se extrae liquido amnidtico y se introduce CO, humidificado y caliente. b) El segundo
y tercer puerto se colocan bajo guia fetoscopica. c) Se realiza la irrigacién de las membranas cada 15 minutos. d) Tiempo
neuroquirtirgico. e) Defecto fetal suturado. f) Recién nacido en la sala de recepcion
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Médica e Investigaciones Clinicas (CEMIC), lugar
donde, ademads, se llevo a cabo la primera cirugfa
fetal de mielomeningocele de la Argentina, en
2001, con la colaboracién del Dr. Michael Harrison
de la Universidad de San Francisco, California.
La cirugfa fetoscépica impresionaria ser
una estrategia mds adecuada desde el punto
de vista materno si demostrara resultados de
neuroproteccién similares (o mejores) que la

via abierta. El abordaje fetoscopico percutdneo
es el menos invasivo, pero presenta multiples
desafios técnicos, con una tasa de ruptura
prematura de membranas (RPM) muy elevada
(del 30-55 % en < 30 semanas) y una tasa de parto
pretérmino elevada, con una edad gestacional
al nacer de 32-33 semanas (Tabla 3).*” La via
fetoscépica con exteriorizacién del ttero, en
cambio, presenta tasas de RPM similares a la

TasLa 3. Caracteristicas y resultados de las distintas técnicas de cirugia fetal de mielomeningocele. Las cifras brindadas son
aproximadas y estdn basadas en los trabajos publicados de los centros con mds experiencia y por reportes de congresos, cursos

o simposios (adaptado de Danzer y col.*’ y Joyeux y col.).”®

Cirugia posnatal Cirugia fetal abierta Cirugia fetal fetoscépica

Parametro . j . . J
MOMS MOMS Histerotomia Minihiste- Asistido con Percutineg®> 7854
rama posnatal’® rama fetal® estandar®*7774757762 rotomia®>*' laparotomia®>*%
Histerotomia - 6-8 cm 2,5-4 cm 2-3 puertos 3-4 puertos
Ingreso al ttero - Incisién con bisturi Técnica de Seldinger, catéter 6 fr-12 fr
En planos sobre placoda 2-3 1-3 1-2
Via de nacimiento Cesdrea electiva Parto vaginal permitido
Resultados quirirgicos
Muertes maternas 0 0 | 0 0 0 0
Muerte perinatal ~ 2 Y% de muertes =~ 0-2 % de muerte =~ 2 % de muerte =~ 2-5 9% de muerte
neonatales intrauterina intrauterina intrauterina

RPM < 30 semanas No reportado No reportado | ~10 % =2% =10 % 30-55 %
EG al nacer 37 semanas 34-35 semanas 38 semanas 32-33 semanas
< 37 semanas 15 % 70-80 % 50-80 % 30-90 % 90 %
< 30 semanas 0% 12-13 % 0-5 % 2-25 % 10-20 %
Utero adelgazado
o deshicente 0% 30-40 % 5% 0% 0%
Resultados de neuroproteccién
Necesidad de tratamiento
posnatal de la lesién 6 % 13 % 37 % 9% *6-36 % ~25%
Mejor funcién motora
neonatal No reportado No reportado =55 % ~35% 70-80 % 55-100 %
Reversion completa
Chiari IT a los 12 meses 4% 36 % =70 % 40-45 % *55-95 %
DVP alos 12 meses 82 % 44 % =40 % =40 % =40 % 30-60 %
A Deambulacién
con/sin ayuda 57 % 71 % =70 % No reportado 90 % 70 %

DVP: derivacién ventriculoperitoneal; MOMS: Management of Myelomeningocele Study; RPM: ruptura prematura de membranas;

EG: edad gestacional.

Hay grupos que estan trabajando con histerotomias de 1,5 cm (comunicacién en simposio y manuscrito aceptado para publicacién,

Rogelio Cruz Martinez, 2020).

* El grupo con mds experiencia en cirugia fetal asistida por laparotomia (Texas Children Hospital) comenzo realizando el cierre en
un plano y luego modificé la técnica y cerré en 3 planos, lo que disminuy® la necesidad de revisién posnatal del lecho quirtdrgico y
aumento la tasa de reversion del Chiari a los 12 meses (informacién presentada en el curso “Simulation Training of Fetoscopic Repair
of Meningomyelocele”, 14%-15" December 2019, Texas Children’s Hospital, Texas, USA).

A Deambulacién a los 24-30 meses en forma independiente o con ortesis y/o muletas versus no deambulacién.
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via abierta (~ 10 % en < 30 semanas), resultados
neuroldgicos aparentemente similares, con
una edad gestacional al nacer mayor que la via
abierta.*” La desventaja es que se asocia a mayor
necesidad de tratamiento neonatal por una
mayor tasa de dehiscencia o pérdida de liquido
cefalorraquideo a través de la herida,” aunque
pareciera que el cierre en 3 planos en lugar de uno
disminuiria esta complicacién (Tabla 3).

b. (Se puede disminuir el riesgo de ruptura

prematura de membranas?

La RPM es el “talén de Aquiles” de la cirugia
fetal. En la cirugfa de mielomeningocele, es
posible disminuir el riesgo de RPM considerando
algunos factores:

* Laedad gestacional al momento de la cirugfa:
el riesgo parece disminuir a mayor edad
gestacional del procedimiento. Soni y col.,”!
encontraron una tasa de RPM en la cirugia
fetal abierta significativamente mayor si la
cirugia se realizaba a las 20-21 semanas en
comparacién con las realizadas luego de las
25 semanas.

e La prevencién de separacién corioamnidtica:
es uno de los principales factores de riesgo
para parto pretérmino.”?”® Corroenne y col.,”?
analizaron 91 cirugfas fetales, 52 fetoscopicas
y 39 abiertas, y encontraron el 34 % de
separacién corioamniética, sin diferencias
entre las vias de abordaje. Las pacientes con

separacion corioamnidtica presentaron mayor
riesgo de RPM (el 48 % vs. el 12 %, p < 0,01)
y de parto pretérmino (el 68 % vs. el 38 %,
p <0,01), con una diferencia significativa
entre aquellas en las que se evidenciaba la
separacion corioamnidtica antes de las 30
semanas (el 90 % de parto pretérmino) vs. las
tardias, a partir de las 30 semanas (el 36 %).”

En las cirugfas fetoscépicas, se cree que podrian
influir aspectos como la deshidratacion de las
membranas por efecto del diéxido de carbono
(CO,), para lo cual, actualmente, se utiliza CO,
humidificado y se realiza la hidratacién de
las membranas cada 15 minutos (Figura 10),
o la separacién de las membranas durante
la introduccién de los puertos, por lo cual se
propuso realizar 4 puntos de fijacién de las
membranas al miometrio por cada puerto en
lugar de 2 (Figura 10).”

c. (Cuales son los factores prondsticos de
necesidad de DVP en los fetos en los que se
realiza cirugia prenatal?

Se describen numerosos factores predictores
de necesidad de DVP dentro del primer afio de
vida.” Entre los mds significativos, se encuentran
la ventriculomegalia grave preoperatoria
(> 15 mm), la persistencia del Chiari I en la RMF
a las 6 semanas posoperatorias y un incremento
mayor al esperado del volumen de los ventriculos
luego de la cirugia (Figura 12).

FiGURrA 12. RM y reconstruccion ventricular volumétrica 3D en fetos con correccion intrauterina de mielomeningocele
que no requirieron y si requirieron DVP. El caso 1 presentaba, antes de la cirugia, ventriculomegalia leve (12 mm), con
malformacion de Chiari tipo I1, grado 3 (a). b) 6 semanas poscirugia. Se evidencia la resolucion del Chiari y crecimiento
ventricular de 3 ml/semana. En este caso, no fue necesaria la colocacién de DVP. El caso 2, en cambio, presentaba, antes de
la cirugia, ventriculomegalia grave (17 mm), con malformacion de Chiari tipo II, grado 3 (a). 6 semanas poscirugia (b), se
evidencié la persistencia de la obliteracion de los espacios de LCR de la fosa posterior y crecimiento ventricular de 15 ml/
semana. En este caso, se colocé DVP. DVP: derivacion ventriculoperitoneal.

1. 5in colocacidn de DVP

2. Con colocacidn de DVP
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d. ;La ventriculomegalia grave es
contraindicacion para la cirugia fetal?

No. Si bien los fetos que se operan con
ventriculomegalias > 15 mm no muestran
disminucién de la necesidad de DVP, se
mantendpria el efecto beneficioso sobre la funcién
motora‘25,47,74,75

CONCLUSIONES

La presencia de signos indirectos de
mielomeningocele como método de tamizaje ha
permitido, en los tltimos afios, incrementar la
deteccién prenatal realizando el diagnéstico a
edades gestacionales mds precoces. El manejo
6ptimo de los pacientes con mielomeningocele
incluye el diagnéstico prenatal oportuno, un
seguimiento pre- y posnatal adecuado, y, en casos
seleccionados, la opcién de cirugfa fetal.

S5i bien la cirugfa fetal abierta convencional
demostr6 beneficios, se asocia a riesgos
maternos que deben ser considerados. La
cirugfa fetoscépica presenta menores riesgos
maternos y no contraindica el parto vaginal,
pero las técnicas utilizadas son variables y sus
resultados heterogéneos y atin en evaluacion.
Probablemente, en los proximos afios, se irdn
definiendo las estrategias mds adecuadas que
combinen los mayores beneficios fetales con los
menores riesgos maternos. B
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