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Mielomeningocele:
epidemiologia y relacion con otras

complicaciones neurologicas
Myeloningocele: epidemiology
and its relationship with other
neurological complications

Longoni Melina, Porcel M. Julieta, Gerbaudo Susana

RESUMEN

Introduccién: El mielomeningocele (MMC) representa la forma mas grave de los
disrafismos de la columna vertebral. Se asocia frecuentemente con complicaciones
neuroldgicas como la malformacién de Chiari, médula anclada, hidrocefalia, etc. Los
objetivos de este trabajo son describir las caracteristicas epidemiologicas de la pobla-
cion con MMC, relacionar las complicaciones neuroldgicas a las que puede asociarse y
ademas establecer, si existe, una relacion con el nivel funcional.

Materiales y métodos: Cuarenta y tres pacientes atendidos por el grupo de MMC en el
Hospital de Nifios «Victor J. Vilela» de la ciudad de Rosario. Para determinar el nivel
funcional se utilizo la clasificacion del MMC seguin nivel funcional IREP modificado

por CANEO.

Resultados: 55,8% nifios y 44,2% nifas. Nivel medular, 65% lumbar. 81,39% fue
abiertoy 18,61% cerrado. Tiempo medio de reparacion del MMC fue de 28 horas. El
90,69% presentd hidrocefalia. E1 65,11% evidencié malformacién de Chiari tipo II.
E1 55% de los pacientes presentaron médula anclada (58% nivel lumbar). De acuerdo
con la clasificacion de CANEQ, el 47,65% correspondi¢ al nivel 3. Otras complicacio-
nes neuroldgicas detectadas fueron: 7% siringomielia, 2% hidromielia y hemangioma.
Se detectd que 7% de los pacientes tenian antecedentes familiares de MMC.

Discusion: La localizacion més frecuente del MMC es dorsolumbar o lumbar en mas
del 50% de los casos. Es mis frecuente en mujeres, pero en nuestro caso los grupos
fueron similares con una pequefia tendencia mayor en varones. La malformacion de
Chiari se presenta en mas del 80% de los pacientes al igual que la hidrocefalia. Médula
anclada y siringomielia son complicaciones a las que puede asociarse el MMC. El
conocimiento de las caracteristicas poblacionales del MMC de cada region es funda-
mental para el correcto abordaje del paciente, y el planteo de la terapia interdisciplinaria,
para proveer al paciente una mejor calidad de vida.

Palabras clave: Mielomeningocele, malformacion de Chiari, nivel funcional, complica-
ciones neuroldgicas.
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INTRODUCCION

ABSTRACT

Introduction: Myeloningocele (MMC) represents the most severe form of spinal
dysrhaphism.

It is often associated to neurological complications such as Chiari malformation, tethered
spinal cord, hydrocephalus, etc.

The objective of this study is to describe the MMC population epidemiological
characteristics, to relate the associated neurological complications, and to establish
whether there exists, a relation with the functional level.

Materials and methods: 43 patients treated by the MMC group in the Hospital de
Nifos “Victor J. Vilela” (Victor ]. Vilela Childrens “s Hospital) in the city of Rosario,
Argentina. Determining the functional level the MMC classification according to

functional level IREP modified by CANEQO was used.

Results: 55,8% boys and 44,2 girls. Medullary level 65% lumbar. 81,39% was open
and 18,61% closed. MMC average time of repair was 28 hrs. 90,69% presented
hydrocephalus. 65,11% showed Chiari Malformation Type II. 55% of patients presented
tethered spinal cord (58% lumbar level). According to CANEQ classification, 47,65%
corresponded to Level 3. Other neurologic complications detected were: 7%

syringomyelia 2% hydromyelila and hemagioma. It was detected that 7% of the patients
had a family history of MMC.

Discussion: In more that 50% of cases, the most frequent localization of MMC is
dorsolumbar or lumbar. It is more common in females, but in our study groups were
alike with a slightly larger tendency in males. Chiari Malformation is found in 80% of the
patients as well as hydrocephalus. Thetered spinal cord and syringomyelia are complications
that can be associated to MMC. Knowledge of MMC population “s characteristics of
each region is fundamental for the appropriate treatment of patients, and interdisciplinary
therapy approach to provide the patient an improved quality of life.

Key words: Myeloningocele, Chiari malformation, functional level, neurologic
complications.

nitos, luego de las cardiopatias congénitas. La
Argentina, si bien carece de estadisticas preci-

El mielomeningocele (MMC) representa la
forma mas grave de los disrafismos de la co-
lumna vertebral.

EI MMC es una afeccion congénita, carac-
terizada por una malformacion precoz en el
desarrollo embrionario de la columna verte-
bral, médula espinal, raices y meninges, donde
las meninges y las estructuras nerviosas estin
comunicadas con el exterior, a través de un
defecto 6seo en la columna vertebrall.

Anualmente nacen en el mundo 500.000

nifos con algun tipo de defecto del tubo neural
(DTN). Es la segunda causa de defectos congé-
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sas, tendria una incidencia estimada alrededor
de 1/1000 a 1/1200 recién nacidos, lo que la
ubicaria en una posicién intermedia con res-
pecto a otros paises con mayor frecuencia como
hindues y egipcios?.

La causa del mielomeningocele se desco-
noce, pero como en todos los defectos de
cierre del tubo neural existe una predisposi-
cion genética. Existe una alta incidencia de
hidrocefalia y malformacion de Chiari en
estos pacientes.

Los objetivos de este trabajo son describir las
caracteristicas epidemioldgicas de la poblacion
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con MMC, relacionar las complicaciones
neuroldgicas a las que puede asociarse y ademas
establecer, si existe, una relacién con el nivel
funcional.

MATERIALES Y METODOS

Se recopilaron los datos de las historias cli-
nicas a través de formularios de preguntas ce-
rradas, se excluyeron las historias clinicas con
registros incompletos.

Se incorporaron 45 pacientes que asisten
al Hospital de Nifos «Victor J. Vilela» atendi-
dos por el grupo de MMC, pero se excluyeron
dos por registros incompletos. Por lo tanto se
incluyeron 43 pacientes atendidos en Hospi-
tal de dia en la ciudad de Rosario, con diag-

noéstico de MMC.

El grupo de MMC del Hospital de Nifios
Victor J. Vilela» esta constituido por un con-
junto de médicos de distintas especialidades
para la atencion de pacientes que padecen esta
patologia (pediatra, fisiatra, neurocirujano,
traumatologo y urdlogo).

Para determinar el nivel funcional se utilizé
la clasificacion del MMC segun nivel funcio-
nal IREP modificado por CANEO: Grupo O:
lesion a nivel T8 a T12; Grupo 1: lesion a ni-
vel lumbar superior, L1 a L2; Grupo 2: lesion
a nivel lumbar medio, L3 a L4; Grupo 3: le-
sién a nivel lumbar bajo, L5 a S1, y Motor
normal: sacro S2 a S4.

RESULTADOS

De los 43 pacientes 55,8% fueron nifios y
44 2%, nifias.

De acuerdo con los niveles 6seos medulares
del MMC: el 2,32% nivel occipital, 20%
toracico (T12: 88% y T12: 12%), 65% lum-
bar (L1: 7%, L3: 17%, L4: 21% y L5: 55%) y
12,68% sacro (S1).

De acuerdo con el tipo de MMC, 81,39%
fue abierto y 18,61% cerrado (de estos ulti-
mos el 75% corresponde a niveles lumbares);
95% recibieron cirugia de MMC (14% cerra-
do) y 5% no (corresponden a MMC cerrado).
El tiempo medio de reparacion del MMC fue
de 28 horas (entre 4 y 48 horas); dos pacien-
tes recibieron la cirugia en un periodo poste-
rior, uno de ellos a los dos meses y otro a los
catorce meses.

E190,69% presenté hidrocefalia, y el 87%
fueron valvulados, a todos se le realizo deriva-
cion ventriculo-peritoneal; 8% debio ser
revalvulado. La cirugia se realizo, en promedio,
a los 21 dias de vida (tres pacientes la recibie-
ron, uno a los dos meses y dos a los dos y siete
afios). De los pacientes con hidrocefalia, el 71%
se asocio a malformacion de Chiari.
De los pacientes con hidrocefalia el 64% tenia
nivel lumbar, alcanzando a 87% cuando se tra-
taba de nivel toraco-lumbar.

Del total de nuestra poblacion, el 65,11%
evidencié malformacion de Chiari tipo Il en
los estudios imagenologicos, 25,89% no
presentd dicha malformacion y 9% no fue
estudiado. Todos los pacientes con malfor-
macién de Chiari presentaron hidrocefalia.
De los pacientes con Chiari II, 64% corres-
pondieron al nivel lumbar (55% L5), 25%
nivel toracico (85% T12) y 11% nivel S1.
Solo el 10% de los pacientes con malforma-
cion de Chiari recibieron cirugia, por pre-
sentar sintomas asociados.

El 55% de los pacientes presentaron mé-
dula anclada (58% nivel medular lumbar, 25%
toracico y 17% nivel sacro). El 12,5% recibio
cirugia para médula anclada. El 71% de los
pacientes con malformacion de Chiari también
presentaron médula anclada.

De acuerdo con la clasificaciéon de CANEO,
Nivel 0: 23,35% (70% asociado a Chiari y 60%
con médula anclada), Nivel 1: 4%, Nivel 2:
25% (72% asociado a Chiari y 36% médula
anclada) y Nivel 3: 47,65% (68% con Chiariy
52% médula anclada).
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Otras complicaciones neuroldgicas detecta-
das fueron: 7% siringomielia, 2% hidromielia
y hemangioma.

Se detectd que el 7% de los pacientes te-
nian antecedentes familiares de MMC (todos
primos de los padres), 2% antecedente de abor-
to espontaneo de causa desconocida.

DISCUSION

El MMC es un defecto congénito de la
médula, de localizacion dorsolumbar o lum-
bar en mas del 50% de los casos, lumbo-
sacro en el 25% y cervical o dorsal en solo
el 10%3. Datos consistentes con nuestro
estudio.

Es mas frecuente en mujeres®>, pero en
nuestro caso los grupos fueron similares con
una pequena tendencia mayor en varones.

EI MMC cerrado acontece en al menos un
5% de la poblacion®, cifras superiores en nues-
tra serie, alcanzando un 18%.

La malformacion de Chiari Il también pue-
de dar como resultado el bloqueo del liqui-
do cefalorraquideo, causando hidrocefalia. La
acumulaciéon de liquido coloca presion
perjudicial sobre el cerebro. La hidrocefalia
comUnmente se trata implantando quirar-
gicamente una derivacion’; en nuestro caso
la derivacién ventriculo-peritoneal fue la rea-
lizada en todos los pacientes. Sin embargo,
en nuestro estudio podemos observar que no
todos los pacientes con hidrocefalia presen-
tan malformaciéon de Chiari, pero todos los
pacientes con malformacion de Chiari si pre-
sentan hidrocefalia.

El 62,5% de los MMC cerrados presentan
hidrocefalia, pero en la literatura la hidrocefa-
lia en MMC cerrado se asocia solo al 10 %. El
62% de nuestra serie presentd Chiari (sin em-
bargo, este valor no es extrapolable debido al
bajo niimero de pacientes con MMC cerrado
de nuestra serie).
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De acuerdo con la bibliografia, la hidroce-
falia se halla en el 90% de las lesiones
toracolumbares, en el 75% de la lesiones
lumbosacras y el 50% o menos de las lesiones
del area sacra8.

Segun la bibliografia, el sindrome de la
médula anclada, en el que el cono medular esta
fijado por debajo de L1-L2, se objetiva en el
10% de los casos tras la intervencion quirurgi-
ca del mielomeningocele, requiriendo en oca-
siones una nueva intervencion®. Es de un 55%
en nuestra serie, pero detectada por estudios
imagenologicos, afios después de la cirugia de

MMC.

La cavitacién esta llena de LCR provenien-
te del IV ventriculo en las siringomielias
comunicantes, cuya asociacion con una malfor-
macion de Chiari es la reglal®. Todos los casos
de siringomielia se asociaron a malformacion
de Chiari, en nuestra serie.

En los pacientes con médula anclada,
mas de la mitad presentaban un nivel
medular lumbar, consistente con lo hallado
en la literatura.

Si bien la literatura describe una asociacion
entre la presencia de malformacion de Chiari
II y médula anclada, no se establece un por-
centaje exacto, pues en nuestra serie hallamos
que el 71% de los pacientes con malformacion
de Chiari también presentaron médula ancla-
da, lo que nos lleva a la pregunta: jestdn inti-
mamente relacionadas, fisiopatoldgicamente,
ambas entidades’.

Muchos factores afectan el resultado de un
embarazo, que puede llevar a MMC, incluso
la genética, los factores ambientales y ciertas
enfermedades y medicaciones. Entre dichos
factores se encuentran antecedentes familia-
res de espina bifida en otros parientes, inclu-
so lejanos, tales como hermanos, padres, tios,
abuelos, primos, etc!l. En nuestra serie, para
el 7% de los pacientes que presentaban ante-
cedentes familiares de , todos eran primos de
los padres.
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EL MMC es una entidad compleja, que se
asocia a muchas complicaciones neuroldgicas,
como la malformacion de Chiari, médula ancla-
da, hidrocefalia, siringomielia, etc. Muchas de
ellas podemos relacionarlas fisiopatologicamente
pero quedan dudas de la relacion entre otras.

No hemos podido establecer una relacion
entre el nivel funcional del MMC (CANEQ) y
las complicaciones neurologicas, ya que la fre-
cuencia de aparicion fue similar en todos los
niveles.

Existen muchos estudios en curso, sobre la
prevencion del desarrollo del MMC; ademas,
el Instituto Nacional de Salud Infantil y Desa-
rrollo Humano (NICHD, siglas en inglés) esta
realizando un extenso estudio de cinco afios
para determinar si la cirugia fetal para corregir
la espina bifida en el titero es mds segura y mas
eficaz que la cirugia tradicional, la cual se hace
unos dias después del nacimiento. Los investi-
gadores esperan que este estudio, llamado Es-
tudio del manejo del mielomeningocele, establezca
mejor cual procedimiento, prenatal o posnatal,
es mejor para el bebé?.

Aunque los individuos con MMC enfren-
tan muchos retos al crecer -ya sean sociales,
fisicos o académicos-, la persona con MMC
es, primordialmente y ante todo, una persona
con deseos, gustos, talentos, frustraciones y
preocupaciones similares a los de todas las per-
sonas. Durante su desarrollo, ellos experimen-
taran las mismas situaciones que experimentan
todas las personas, desde decir < NO!» en los
afios de la nifiez, volviéndose una persona mas
independiente y sociable en los afios de la ado-
lescencia, hasta llegar a pensar acerca de rela-
ciones de parejay del tipo de trabajo que tendra
en los aios de la vida adultal?.

Tenemos la suerte de vivir en una época en
que se estan dando cambios positivos y en la
que existen oportunidades para las personas
con discapacidades. Las expectativas estan cam-
biando positivamente, incluyendo incorporar
a personas con discapacidades en todos los as-
pectos de la vida comunitarial3.

El conocimiento de las caracteristicas
poblacionales del MMC de cada region es fun-
damental para el correcto abordaje del pacien-
te, y el planteo de la terapia interdisciplinaria,
para proveer al paciente una mejor calidad de
vida.
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