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REPORTE DE CASO

cmueip, INTRAUTERINA PARA LA CORRECCION DE ESPINA BiFIDAE A
PROPOSITO DEL PRIMER CASO EXITOSO REALIZADO EN EL PERU

Walter Ventura Laveriano "2, Marco Mejia Tupa®®, Pedro Saldafia Montes 3¢, Renato Moreno Gonzales®®

RESUMEN

Se presenta el caso de una primigesta de 23 semanas de edad gestacional referida a nuestro servicio con el diagndstico
prenatal de espina bifida abierta. Se coordiné un equipo multidisciplinario en el lapso de dos semanas para llevar a cabo la
primera cirugia intrauterina de correccion de espina bifida. La operacion se realizé a las 25 semanas y el parto por cesarea
se produjo a las 37 semanas obteniéndose buenos resultados a corto plazo. Demostramos que esta cirugia, altamente
especializada y que involucra un gran equipo multidisciplinario, se puede realizar exitosamente en nuestro pais.

Palabras clave: cirugia fetal, cirugia intrauterina, espina bifida, mielomeningocele (Fuente DeCS BIREME).

INTRAUTERINE SURGERY FOR SPINA BIFIDA: FIRST REPORTED CASE IN PERU

ABSTRACT

We report the first successful case of fetal surgery for spina bifida repair in Peru. A pregnant woman was referred to our
center at 23 weeks of gestation because of prenatal diagnosis of spina bifida. A multidisciplinary team was formed with the
goal of performing the first open intrauterine surgery in Peru. A successful intrauterine surgery was carried out at 25 weeks
of gestation and a healthy infant was born by cesarean section at 37 weeks of gestation. We demonstrated the feasibility of

this complex intrauterine surgery in our local setting.

Key words: fetal surgery, intrauterine surgery, spina bifida, myelomeningocele (Source: MeSH NLM).

INTRODUCCION

La espina bifida es uno de los defectos congénitos mas
prevalentes afectando alrededor de 1 en 1000-1500
nacimientos’. En Peri no hay estadisticas claras; sin
embargo, estimamos que anualmente nacen alrededor
de 400 infantes con espina bifida. Ademas en los paises
donde la terminacién del embarazo es legal, la tasa de
terminacion por espina bifida es de alrededor del 25%,
estimandose un incidencia prenatal atin mayor?.

La espina bifida es una malformacion congénita del tubo
neural, que consiste en un cierre incompleto de la columna
vertebral. EI mielomeningocele (MMC) es la forma mas
severa de espina bifida, caracterizado por herniacién de
la médula espinal y/o nervios a través del defecto 6seo
hacia un saco que contiene liquido céfalo-raquideo. La
espina bifida abierta es una enfermedad con alto impacto
sobre la calidad de vida de los pacientes ademas de
tener un elevado costo para los sistemas de salud. En los
paises donde se ofrece un programa integral de manejo
de infantes con espina bifida se reporta que cerca del
14% no sobrevive mas alla de los 5 afios de vida y la
mortalidad puede ser mayor en aquellos que desarrollan
sintomas de disfuncion del tallo cerebral secundario a
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la malformaciéon de Arnold-Chiari®. Los que sobreviven
tienen discapacidad severa que incluye paralisis y
disfuncion vesical e intestinal, requiriendo muchas veces
multiples cirugias para lograr disminuir la sintomatologia®.
La severidad de la discapacidad neurolégica en los
miembros inferiores se correlaciona con el nivel de lesion
de la médula espinal ®. Por otro lado, cerca del 70% de
pacientes tienen un cociente intelectual adecuado 1Q>80,
sin embargo sélo la mitad logran vivir como adultos
independientes a pesar de todas las oportunidades
de ayuda para discapacitados que ofrecen los paises
desarrollados®. Estos datos de morbilidad y mortalidad no
se conocen en el pais, sin embargo, deben ser mayores
debido a que desafortunadamente no tenemos un
programa de atencion integral de espina bifida.

Adicional al déficit motor y sensorial de la lesion de la
médula espinal, otras complicaciones significativas son
la hidrocefalia y la malformacién de Arnold-Chiari Il. La
hidrocefalia ocurre en mas del 85% y casi todos requieren
de una derivacién ventriculo peritoneal para prevenir el
compromiso neurolégico e intelectual®. Esta derivacion
ventricular suele obstruirse o infectarse y requerir varias
cirugias de recambio, lo cual conlleva el riesgo de
meningitis y dafo irreversible de las funciones mentales.
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Cerca del 50% de complicaciones de las derivaciones
ocurren dentro del primer afio de la intervencion inicial®.
Casi todos los infantes con MMC tienen malformacion de
Arnold-Chiari I, el cual consiste en una herniaciéon del
cerebelo a través del foramen magno, con elongacion y
retorcimiento de la médula, ademas de desplazamiento
caudal de la médula espinal y obliteracién de la cisterna
magna’.La malformacion de Arnold- Chiari Il tiene efectos
conocidos sobre la funcion motora, nerviosa craneal y
funciones cognitivas que se suman a los efectos adversos
de la hidrocefalia y derivacién ventricular*.

La observacion clinica y experimental de dafio progresivo
de la espina bifida, la rapida estabilizacion de la progresion
de la enfermedad y mejoria de la sintomatologia al cerrar
el defecto antes del nacimiento llevaron a plantear la
hipétesis de los “dos-golpes” que considera que el dafio
producido se observa tanto por el defecto de cierre per
sé de la columna vertebral y ademas por la prolongada
exposicion del tejido nervioso al liquido amniético y a
los constantes golpes que sufre al movimiento del feto
en el utero® .La primera cirugia de reparacion de espina
bifida en humanos fue realizada en 1997 y para el 2003
se habian ya intervenido mas de 200 fetos. En el 2011,
se publicaron los resultados del esperado estudio MOMS
(Management of Myelomeningocele Study), en la revista
més importante de medicina New England Journal
of Medicine NEJM, donde se cuenta que el estudio
se detuvo antes de completar el numero previsto de
pacientes porque un analisis interino mostré beneficios
significativos en los fetos sometidos a cirugia intrauterina
versus los sometidos a cirugia postnatal®.En el grupo
de cirugia intrauterina solo el 40% requirié derivacion
ventriculo peritoneal dentro del primer afio de vida
comparado con el 80% en el grupo de tratamiento post-
natal, resultado estadisticamente significativo. Ademas,
hubo mejoria en el puntaje de rendimiento intelectual
y funcion motora a los 30 meses de vida. Asimismo, el
estudio MOMS enfatizé los riesgos de la cirugia los
cuales son prematurez extrema antes de las 30 semanas
(13%), dehiscencia de histerotomia (13%) y muerte fetal
(3%). La técnica fetoscopica, aunque promisoria, no
ha demostrado ser mejor que la técnica abierta. Por el
contrario, demanda mas tiempo en llevarla a cabo, tiene
mayor tasa de falla de la neurorrafia requiriendo un cierre
adicional post-natal, mayor nimero de ruptura prematura
de membrana y parto pretérmino®. El estudio MOMS es un
ensayp clinico aleatoria do que se constituye en la map r
evidencia cientifica probada de los beneficios de la cirugia
intrauterina abierta. En Sudamérica esta cirugia se realia
en Chile, Colombia y Brasil.

CASO CLIiNICO

Primigesta de 27 afios de edad, de 22 semanas de edad
gestacional es referida a nuestro Servicio de Medicina
Fetal del Instituto Nacional Materno Perinatal (INMP)
con el diagnostico de espina bifida abierta. Se realizd

Figura 1. Vista longitudinal (figura 1a) y axial (figura 1b) de la
columna vertebral y espina bifida abierta (flechas amarillas)

una ecografia de morfologia detallada evidenciandose
espina bifida abierta (mielomeningocele) desde L3 a
S2 (Figura 1). Ademas, se evidencié ventriculomegalia
(medicion del asta posterior del ventriculo lateral: 11mm),
malformaciéon de Arnold-Chiari Il (Figura 2) y talipes
secundarios al defecto principal. El resto del examen
fue normal. Se realiz6 una RMN fetal confirmandose los
hallazgos vistos en la ecografia (Figura 3). Se brindo
consejeria amplia a la paciente y se plante6 la opcién
de la cirugia intrauterina. Se cit6 en una semana para
realizar la segunda consejeria en la cual la paciente
afirma su deseo de someterse a la cirugia intrauterina.
Se plantea la primera junta médica multidisciplinaria de

Figura 2. Vista axial de la cabeza mostrando la anomalia de
Arnold-Chiari Il (linea amarilla)
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Figura 3. RMN fetal mostrando la extensa lesién vertebral y la
herniacion del tallo cerebral

informacién. En adelante se llevaron dos juntas médicas
adicionales de coordinacion con la participacion de
todo el equipo médico responsable de la intervencion y
ademas de todo el personal de gestién y administrativo

del INMP para la realizacion de esta primera cirugia.
La paciente, en compaiia de su esposo, recibié dos
extensas consejerias adicionales, donde se discutié con
el equipo multidisciplinario todos los riesgos y beneficios
de la intervencion. La cirugia se realizo a las 25 semanas
de edad gestacional y para esta primera experiencia se
conté con la participacion de un equipo multidisciplinario
un médico con entrenamiento y experiencia en cirugia
intrauterina, neurocirujano con experiencia en cierre
de espina bifida en neonatos, incluido prematuros y
anestesiologo con experiencia en anestesia obstétrica.

Se coordin6 una sala de operaciones amplia y se elaboré
un esquema del personal y equipo necesario en sala de
operaciones (Figura 4). El dia de la cirugia nos reunimos
1 hora antes de la hora de inicio previsto y se revisaron los
tiempos y pasos necesarios. Después de haber firmado
el correspondiente consentimiento informado, se procedié
con el protocolo de anestesia previamente descrito’. En
resumen, se le administra anestesia general endovenosa
y se instala un catéter epidural lumbar para el control
del dolor postoperatorio, esto a cargo del equipo de
médicos anestesiologos. Asimismo, los anestesidlogos
inician el protocolo de tocdlisis intensiva con Atosiban
desde el intraoperatorio. Cabe recalcar que la labor de
los anestesidlogos es crucial en el ék to de la cirugia. El
tiempo operatorio total de piel a piel fue de 2 horas y 10
minutos, el cual consistié de tres fases:

La primera fase de apertura de utero, la realizaron los
médicos cirujanos fetales con experiencia en cirugia
intrauterina. Consisti6 en realia r una incisién de
Pfannenstiel en la pared abdominal amplia y acceder al
utero, realizar la histerotomia con técnica hemostatica

@ Vo6
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AO: anestesiologo,

MF: Médico materno fetal,
NC: neurocirujano,

El: enfermera instrumentista,
EC: enfermera circulante
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Figura 4. Esquema de la disposicién del equipo en sala de operaciones
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Figura 5. Histerotomia con la hemostasia adecuada

evitando sangrado del miometrio, realizar la apertura
del amnios y ubicar al feto en posicién con el dorso
anterior para que se pueda realizar la correccion del
mielomeningocele (Figura 5).

La segunda fase la realizaron los neurocirujanos con
amplia experiencia en correccién de espina bifida (MMT
y FOM). Consistié en realizar la neurorrafia con técnica
microquirurgica utilizando lupas de amplificacion. En un
primer paso se diseca la placoda identificando las raices
nerviosas, luego se diseca la duramadre de la zona
transicional y se sutura con material reabsorbible. En un
tercer paso se cierra la aponeurosis y en el cuarto paso
se cierra la piel y tejido celular subcutaneo fetal (Figura 6).

Figura 6. Equipo de neurocirujanos haciendo la neurorrafia

Figura 7. Recién nacido con la columna completamente
cicatria da

La tercera fase la realizaron nuevamente los cirujanos
materno-fetales, donde se sutur6 las membranas, se
realizé la histerorrafia en dos planos, se reinstilé el suero
fisiolégico con antibidticos a la cavidad amniética y se
restituyo el Utero a la cavidad abdominal. Se finaliz6 con
el cierre convencional de la pared abdominal materna.

Luego de la cirugia, la paciente pasé a Unidad de
Cuidados Intensivos Maternos a cargo de un grupo de
médicos destinados al cuidado de la paciente para un
monitoreo estricto continuar con el protocolo de tocélisis
con Atosiban segun protocolo estandar por 48 horas. La
paciente evolucion6 favorablemente. Después de 48 horas
pasd a hospitalizacion donde se realizaron los controles
rutinarios y fue dada de alta al séptimo dia post operatorio
en condiciones estables. La paciente fue controlada
semanalmente con ecografia donde se evidencié que no
hubo crecimiento del tamafio ventricular y mantuvo un
crecimiento normal del perimetro cefalico. Se procedié a
realizar una cesarea electiva alas 37 semanas obteniéndose
un recién nacido de sexo femenino adecuado para la edad
gestacional con peso de 2900 gramos, puntaje Apgar 8
al minuto-1 y 9 a los 5 minutos con cobertura completa
del defecto espinal (Figura 7). La cesarea realizada fue
convencional segmentaria transversa, no hubo dehiscencia
de sutura corporal previa. El recién nacido pasé a Unidad
de Intermedios para observacion. La evaluacion por
neurologia pediatrica a las primeras 24 horas de nacido
evidencié6 que no habia hidrocefalia ni malformacién de
Arnold-Chiari Il y el recién nacido fue dado de alta al 2 dia.
Hubo talipes y movimientos discretos de los miembros
inferiores. Al momento de terminar el presente manuscrito
la paciente tiene 1 mes de vida y no presenta hidrocefalia
ni malformacién de Arnold Chiari.

DISCUSION

Presentamos el primer caso de cirugia intrauterina
abierta para correccion de espina bifida exitosa en el
pais. Este es un procedimiento quirurgico, altamente
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especializado y coordinado que requiere la participacion
de un equipo multidisciplinario que incluye: medicina
fetal, cirugia fetal, neurocirugia pediatrica, anestesiologia
obstétrica, médicos intensivistas, ginecélogos-obstetras
con experiencia en tocolisis y enfermeras instrumentistas,
entre otros.

El diagnostico de espina bifida abierta se puede hacer
actualmente desde el primer trimestre buscando signos
indirectos como la translucencia intracraneal, y a través
de la observacion de la columna y complicaciones
secundarios como la malformacion de Arnold-Chiari
Il en el segundo trimestre'. En el pais el tamizaje y
diagnéstico de anomalias estructurales incluyendo
espina bifida ha mejorado debido a un entusiasmo
propio de los médicos dedicados a ultrasonido, y
no a una politica nacional de tamizaje y diagnostico
prenatal. El manejo estandar es el cierre quirdrgico de
la espina bifida dentro de las 48 horas del nacimiento.
Sin embargo, la realidad de nuestro sistema publico
de salud hace que en la mayoria de hospitales no se
cuente con neurocirugia, por lo que el cierre se posterga
con el consiguiente riesgo de infeccion y mayor nimero
de dias de hospitalizacion en una Unidad de Cuidados
Intensivos Neonatales (UCIN). El cierre quirurgico es el
primer paso de toda una extensa serie de atenciones
médicas y cirugias que recibira el infante con espina
bifida a lo largo de toda su vida.

El estudio MOMS, es uno de los pocos ensayos clinicos
aleatorizados que existen en cirugia fetal y se constituye
en la mejor evidencia cientifica de los beneficios de la
cirugia intrauterina para la correccién de espina bifida.
Los criterios de inclusién que se usan en todos los
centros y provienen del MOMS son: gestacion unica,
edad gestacional entre las 20 y 25 semanas, lesion
entre T1y S1, no cifosis severa (>30°), indice de masa
corporal menor de 35, no histerotomia previa o cesarea
clasica, sin antecedente de parto prematuro y cérvix
>25mmé&.

La cirugia intrauterina para la correccion de espina
bifida disminuye no sélo la morbilidad sino también
reduce el gasto del sector publico en la atencion
de estos pacientes®. Sin embargo, el ejecutar una
cirugia fetal abierta requiere de grandes recursos y
“expertise” en diagnodstico prenatal, imagenes, técnica
quirurgica y cuidados maternos. Todos estos elementos
deben estar reunidos en el lugar correcto para ofrecer
una intervencion efectiva y segura. Es por eso que
para poner en marcha este ambicioso proyecto fue
necesario implementar un modelo de trabajo dedicado
y estrictamente coordinado que permita su ejecuciéon
dentro de un marco ético aprobado por nuestra
institucion. Por otro lado, la experiencia lograda en
intervenciones fetales desde que se inici6 el Programa
de Cirugia Fetal en el INMP en el afio 2014 para el
tratamiento de diversas patologias fetales con tasas de
éxito comparables a otros centro mundiales y en la cual

o

hemos tenido colaboracién de diversas especialidades
de la institucion, y extra-institucionales, incluyendo Es-
Salud, ha permitido consolidar un gran equipo de trabajo
que permita ofrecer cirugia fetal y neonatal con los mas
altos estandares internacionales. El éxito de las cirugias
previas hizo que el techo se elevara y nos pusimos como
meta desarrollar la primera cirugia intrauterina abierta
en el pais que involucré alrededor de 40 personas entre
médicos, enfermeras, técnicos, personal administrativo
y otros afines.

Creemos importante comunicar esta experiencia porque
marca un nuevo hito en nuestro pais, no sélo en Medicina
Fetal, sino en Obstetricia, Neurocirugia, Anestesiologia
y Pediatria habiéndose logrado la coordinacién perfecta
de varias especialidades pocas veces visto en beneficio
del paciente aun no nacido.

Creemos ademas que la sola ejecucién de la cirugia
intrauterina no tendra el impacto deseado en la reduccién
de la morbilidad de esta enfermedad sino esta seguido
por un programa de salud publica integral de manejo
post-nacimiento. Es el momento de que el Ministerio de
Salud elabore un programa integral de manejo prenatal
y postnatal de la espina bifida, integrando el tamizaje
ecografico, diagnostico prenatal avanzado con ecografia
y resonancia magnética fetal, consejeria extensa prenatal
que incluya la participaciéon de médicos materno-fetales,
neurdlogos y neurocirujanos pediatras; asi como un
seguimiento por neurologia y urologia pediatrica e inicio
de una rehabilitacion precoz e intensiva a cargo de
médicos especialistas en rehabilitacién. De instalarse este
programa seguramente se vera un impacto en la reduccion
de la morbilidad de esta enfermedad y por supuesto en la
reduccion de los costos para el sector publico™.

En resumen, reportamos el primer caso de cirugia
intrauterina para correccion de espina bifida abierta en
nuestro pais con excelentes resultados a corto plazo.
Presentamos nuestro flujpgrama de manejo de las
pacientes con diagnostico prenatal de mielomeningocele
(Flujograma).
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