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Resumen:

Introduccidn: El mielomeningocele fetal, es la extrusion de la médula espinal que ocurre por
un cierre incompleto del neuréporo caudal, lo cual expone la placa neural al trauma mecani-
co y quimico de la pared uterina y liquido amnidtico respectivamente, con graves secuelas.
La deteccion prenatal innové el diagnéstico y con ello la reparacién intra Utero ha mejora-
do estrategias del tratamiento, generando opciones de atencion en aquellas pacientes que
cumplen con los criterios de seleccién para cirugia prenatal.

Objetivo: Presentar una revision bibliografica sobre diagnéstico, manejo y tratamiento del
mielomeningocele fetal y ofrecer a la comunidad cientifica una herramienta de consulta para
mejorar los conocimientos del tema y alternativas de tratamiento oportuno para los fetos con
esta malformacion.

Material y Métodos: Se trata de un estudio de revision sistematica sin metaanalisis, realiza-
do en base a las recomendaciones PRISMA. La blusqueda de informacién se estructuré bajo
el sistema PICO. Las buUsquedas se realizaron en Pubmed, Tripdatabase y Pubmed Central;
seleccionando articulos publicados durante los Ultimos diez afios en inglés o espaiiol, sobre
diagndstico, manejo y tratamiento del mielomeningocele fetal.

Resultados: 120 articulos cumplieron con criterios de busqueda, de los cudles fueron ele-
gibles 42, con informacioén relevante para determinar el diagnéstico, manejo y tratamiento
actual del mielomeningocele fetal a través de procedimientos innovadores.

Discusion: Los defectos del tubo neural aparecen como consecuencia de una alteracién del
proceso de neurulacion entre el dia 21-28 después de la concepcion. El mielomeningocele
fetal es considerado el defecto congénito no letal mas comun del SNC. Se caracteriza por la
protrusion de las meninges y la médula espinal con dafio neurolégico permanente. Por ello
el diagnostico y manejo oportuno de esta patologia, han permitido que la cirugia fetal intra
Utero se considere el método 6ptimo, mejorando la hernia del rombencéfalo, reduciendo la
necesidad de una derivaciéon ventricular y manteniendo la motricidad inferior, asi como la
funcién neuronal, vesical y gastrointestinal, mejorando la calidad de vida del paciente afecto
por esta patologia.

Palabras clave: Meningomielocele, Disrafia espinal, Diagndstico prenatal.

Current diagnosis, management and treatment of fetal myelomeningocele

Abstract

Introduction: Fetal myelomeningocele is spinal cord extrusion that occurs due to the caudal
neuropore incomplete closure, which exposes the neural plate to mechanical and chemical
trauma to the uterus wall and amniotic fluid respectively, with serious sequelae. Prenatal
detection innovated the diagnosis and with this intra-uterine repair has improved treatment
strategies, generating care options in those patients who comply the selection criteria for
prenatal surgery.

Objective: Submit a bibliographic review on the diagnosis, management and treatment of
fetal myelomeningocele and to offer the scientific community a consultation tool to improve
knowledge of the subject and timely treatment alternatives for fetuses with this malformation.
Materials and Methods: This is a systematic review study without meta-analysis, based on
the PRISMA recommendations. The information search was structured under the PICO sys-
tem. The searches were carried out in Pubmed, Tripdatabase and Pubmed Central; selecting
articles published during the last ten years in English or Spanish, on diagnosis, management
and treatment of fetal myelomeningocele.

Results: 120 articles met the search criteria, of which 42 were eligible, with relevant informa-
tion for determining the current diagnosis, management and treatment of fetal myelomenin-
gocele through innovative procedures.

Discussion: Neural tube defects appear as a consequence of an alteration of the neurula-
tion process between days 21-28 after conception. MMCf is considered the most common
non-fatal congenital defect of the CNS. It is characterized by protrusion of the meninges
and spinal cord with permanent neurological damage. For this reason, the diagnosis and
timely management of this pathology have allowed intra utero fetal surgery to be considered
the optimal method, improving rhombencephalon hernia, reducing the need for a ventricular
shunt and maintaining the lower motor skills, as well as neuronal, bladder and gastrointestinal
function, improving the quality of life of the patient affected by this pathology.
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Introduccion

El mielomeningocele fetal (MMC), el tipo mas co-
mun y grave de malformacion congénita del sis-
tema nervioso central (SNC) es una forma de es-
pina bifida (EB)', que resulta de la falla del cierre
del tubo neural (TN), durante las cuatro semanas
después de la concepcidn, que se caracteriza por
alteraciones a nivel de la médula espinal expuesta
y nervios encerrados en un saco lleno de liquido'.
Los defectos del tubo neural (DTN), se desarrollan
debido a trastornos multifactoriales que provocan
una interaccién compleja de factores genéticos
como: polimorfismos del gen MTHFD?, gen de la
via Wnt / PCP, genes del metabolismo graso y los
cilios, que junto con la deficiencia de acido f6-
lico, uso de farmacos antiepilépticos y diabetes
materna pregestacional®?, son factores de riesgo
que incrementan los DTN, tal como se destaca
en el estudio a cargo de Etheredge y col en 2012,
estudio necesario para el fortalecimiento de pro-
gramas nacionales para el enriquecimiento de ali-
mentos con acido folico®®.

Los sintomas del MMC fueron explicados por
Heffez y col, a base de una "hipotesis de doble
impacto”, demostraron que la falta de neurula-
cién en el cordén medular expuesto es el primer
“impacto”®’, que empeora debido a los efectos
aditivos de exposicién sobre la médula espi-
nal y que combinado con el trauma mecanico
del movimiento fetal, crea el segundo "impac-
to" que produce las secuelas de la EB entre las
17-20 semanas de gestacién, entre los que se
destaca: hidrocefalia y malformacién de Chiari
tipo Il (MC-Il), debido a la fuga continua de li-
quido cefalorraquideo (LCR) a nivel del defecto
del MMC?2#8°, Kowitzke y col. agregan un tercer
impacto que involucra el area medular, genera-
do por la transformacion de procesos celulares
y bioguimicos que activan citocinas proinflama-
torias, lo cual produce un declive simultaneo de
la funcion neurolégica'™.

Aproximadamente 4 de cada 10.000 nacidos vi-
vos, son afectados por el MMCH, lo cual produce
complejos eventos fisicos y neurolégicos''2. El
costo de vida estimado, esta valorado en aproxi-
madamente $ 600,000, que incluye atencion mé-
dica continua, educacién permanente, necesidad
de cuidadores y con ello pérdida potencial de un
empleo remunerado’.

El screening prenatal, consiste en ultrasonido y
cuantificacion de a-fetoproteina materna desde
el primer trimestre'. En la actualidad se cono-
ce que la cuantificacion de la proteina acida fi-
brilar glial (PAFG) de los astrocitos, aumenta en
varias alteraciones relacionadas con lesiones del
tejido neural. Mdltiples estudios demuestran que
su concentracion en liquido amnidtico, se rela-
ciona con la gravedad de la neurodegeneracion
asociada al MMC, es decir cuanto mayor es su
concentracién, mas gravemente afectos estan los
elementos neuronales expuestos'".

Aproximadamente el 90% de los fetos con MMC
pueden detectarse antes del nacimiento mediante
la cuantificacion de a fetoproteina'. La a-fetopro-
teina y la acetilcolinesterasa pueden cuantificar-
se en liquido amnidtico del paciente afecto para
ayudar a diagnosticar la presencia de DTN, Sin
embargo, el diagndstico se debera realizar en el
segundo trimestre y con mas precisién durante la
ecografia de 11 a 14 semanas'.

La evaluacién espinal directa, se realiza como parte
del ultrasonido de rutina alrededor de la semana 18-
24%8, La Sociedad Internacional de Ultrasonido en
Obstetricia y Ginecologia indica evaluar la columna
mediante cortes axiales, sagitales y coronales™®.

Al describir el defecto espinal abierto, se debe in-
dicar el tipo y el nivel del mismo, asi como carac-
terizar la presencia o ausencia de un saco medi-
ble al nivel del defecto, ya que permite establecer
la diferencia entre MMC y mielocele respectiva-
mente?>?', Esto puede ser un desafio en la colum-
na sacra, porque la osificacion de L5 es a las 16
semanas, los arcos S1 y S2 no se osifican hasta
las 19 y 22 semanas?'. Este es el momento en que
se evalla a los pacientes para cirugia fetal y se
entiende porque los pacientes de 26 semanas de
gestacién o més ya no se consideran candidatos
para cirugia fetal?'-?2,

De acuerdo a los hallazgos de imagen intracraneal
mas sensibles, estrechamente asociados con DTN
abierto, se producen por una cascada de eventos
que generan una hernia del vermis del cerebelo y
del tronco del encéfalo que determinan la MC-II,
esto conduce a una fuga continua de LCR en la
cavidad amniotica y al colapso del sistema ven-
tricular en desarrollo, resultando en un espacio
inadecuado en la fosa posterior, el tallo cerebral
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y el vermis cerebeloso se hernian®. Lo cual eco-
graficamente se visualiza en las estructuras de la
fosa posterior, cerca del foramen magnum?2,

Los hallazgos ecograficos de la MC-Il son "sig-
no del limoén" y "signo del platano”. El signo del
limén es la descripcion que se da a la concavi-
dad bifrontal del craneo, mientras que el signo
del platano esta en relacién con la envoltura del
cerebelo, alrededor del tronco encefalico, con bo-
rramiento asociado del cuarto ventriculo y de la
cisterna magna, la dolicocefalia es otro hallazgo
comun marcado por un indice cefalico menor al
percentil setenta?'-22,

El ultrasonido de las extremidades inferiores es
importante desde una perspectiva anatémica vy
funcional, la presencia o ausencia de deformidad
del pie equinovaro, es un factor de prediccion im-
portante de la futura deambulacion independiente
y se observa en aproximadamente un tercio de los
fetos con DTN abierto?'22,

La resonancia magnética intrauterina (RMI) es
un procedimiento que permite una resolucién
de contraste de tejidos blandos, aumentando el
detalle anatémico para delinear anomalias com-
plejas de la columna vertebral fetal y del sistema
nervioso central?®, Agrega informacion anatomica
esencial que permite identificar a los candidatos
adecuados para la intervencion prenatal?®.

Dada la importancia prondstica, se debe realizar
una RMI para confirmar y evaluar el grado de her-
nia del rombencéfalo, las caracteristicas del ce-
rebro fetal y la anatomia de la médula espinal®.
De acuerdo con Sherrod et al?*?®, la RMI y el ul-
trasonido son modalidades que fueron igualmen-
te efectivas para predecir el nivel de déficit motor
posnatal. Estos datos pueden ser Utiles en el pro-
néstico prenatal?.

Hasta 1997, la Unica forma de tratamiento de esta
patologia era la cirugia posnatal. Sin embargo, los
resultados fueron insatisfactorios, debido al alto por-
centaje de pacientes que desarrollaban MC-Il, y con
ello hidrocefalia fetal, paralisis de las extremidades
inferiores, disfuncion de la vejiga y el intestino?%,

De 2003 a 2011, se realizo el estudio Management
of Myelomeningocele Study (MOMS), un ensayo
controlado aleatorizado multicéntrico que presen-

té como objetivo comparar la eficacia y seguridad
de la reparacion prenatal y posnatal del MMC'®.
En el grupo prenatal se evidencié disminucién sig-
nificativa con respecto a la derivacién ventriculo
peritoneal (DVP), desarrollo de hernia del romben-
céfalo (HR) y una mejoria significativa en los resul-
tados motores a los treinta meses de edad 2%, Se
concluy6 que los beneficios reportados se deben
al cierre hermético, que protege a las estructuras
neurales de la neurotoxicidad provocada por el li-
quido amniotico™. Sin embargo, entre los riesgos
maternos y fetales se incluyeron rotura prematura
de membranas (RPM) y prematuridad’®.

Entre las técnicas descritas para el cierre del MMC,
se destaca el cierre solo de piel, duramadre y piel,
colocacién de un parche de duramadre, rotacion
de una sola capa del musculo de duramadre y
piel y cierre de multiples capas'®. Los objetivos
terapéuticos son: I) Cubrir el corddn medular ex-
puesto. Il) Liberar la placa neural de la piel anormal
circundante y reposicionar en el tubo dural. Ill) Re-
construir la duramadre para prevenir fuga de LCR,
infeccién y reinsercion de la médula espinal. Pue-
de ser necesaria una duraplastia, si no se puede
lograr la reparacion primaria de la duramadre. V)
Realizar la cirugia fetal entre las 19 y 25 semanas
de gestacién, ya que la reparacion del defecto mi-
nimiza el dafo neural del cordén expuesto®.

Durante la Ultima década, varias instituciones espe-
cialistas han desarrollado variedad de abordajes qui-
rdrgicos, que destacan la intervencion fetoscopica
con el Utero exteriorizado o de forma percutanea®.

Ecuador no es ajeno a los casos de MMC, donde
la cirugia fetal se ha convertido en una realidad y
un reto novedoso, pero aun poco desarrollado por
su complejidad, que requiere de personal califica-
do en el diagndstico y manejo de dicha patologia.
Por lo tanto, se ha realizado una amplia revisién
bibliografica actualizada del diagnéstico, manejo
y tratamiento del MMC, con el propésito de co-
nocer los resultados fetales y neonatales de una
intervencién temprana, asi como ofrecer a la co-
munidad cientifica una herramienta de consulta
para ampliar conocimientos sobre el tema.

Material y Método

Se realizé una revisidon sistematica sin metaana-
lisis siguiendo las recomendaciones PRISMA. La
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busqueda de informacion se estructuré bajo el
sistema PICO con los siguientes términos clave:
“mielomeningocele fetal”, “defecto del tubo neu-
ral”, “diagnostico prenatal”, “manejo del mielo-
meningocele fetal”, “cirugia del mielomeningocele
fetal”, “funcidén motora posnatal”. La busqueda de
informacién se realizd principalmente en las ba-
ses de datos: MEDLINE, LILACS, EMBASE/SCO-
PUS y Cochrane Library. Se utilizaron el buscador
Pubmed, y el metabuscador Tripdata-base para
guias de practica clinica (GPC) considerando un
intervalo de 10 afios de publicacién (entre 2011 a
2021). Se revisaron los titulos encontrados, y en
aquellos que contenian la intervencion a evaluar
se procedié a la lectura del resumen para verifi-
car los comparadores. Si se encontraban acordes
con el objetivo del estudio y cumplian con los cri-
terios de seleccidn, fueron revisados los textos
completos. Con el objetivo de mantener el proce-
so sistematizado y transparente se utilizo el flujo-
grama PRISMA para el proceso de identificacion
y seleccién (Figura 1). La evaluacion general de
la calidad de evidencia encontrada siguid la
estrategia GRADE, la cual considera 5 aspec-
tos que pueden modificar la calificacion de la
evidencia: El riesgo de sesgo de los estudios, la
precision de las estimaciones (IC 95%), la incon-
sistencia en los resultados de los articulos
evaluados, la aplicacion directa de la evidencia
segun la pregunta de investigacion bajo evalua-

cion y la posibilidad que en el conjunto de evi-
dencia haya sesgo de publicacidon. Una sintesis
completa de la calidad de los articulos seleccio-
nados se presenta en una tabla de resumen de
evidencia (Tabla 1).

Criterios de inclusion: Articulos publicados en
revistas indexadas, durante los afios 2011 a 2021,
de existir varias versiones, se incluyeron las mas
actuales, especialmente de 2016 a 2021, que ten-
gan disponible el documento completo, que es-
pecifiquen diagndstico, manejo y tratamiento del
mielomeningocele fetal, con énfasis en la repara-
cion prenatal de dicho defecto.

Criterios de exclusion: Articulos publicados hace
mas de 10 afios, metodologia poco clara o no repro-
ducible, conflictos de interés, duplicados; reportes
de casos aislados, estudios en animales, actas de
conferencias, guias de practica clinica, opiniones
de expertos, cartas al editor, fe de erratas, proto-
colos de investigacion y tesis de grado. (Figura 1).
Extraccion de datos y gestion de informacion:
La informacién fue clasificada y manejada median-
te el gestor bibliografico Mendeley V19.14 para el
analisis de trazabilidad, que incluyd: autor(es), afio
de publicacién, volumen y nombre de la revista,
pais, disefio del estudio, buscador y direcciéon
URL. Asi como el andlisis de datos de las revisio-
nes sistematicas y metanalisis. (Tablas 1y 2)
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Referencias identificadas en las bases de datos de busqueda (n = 150)

'

Referencias excluidas (estudios duplicados, sin relacién con el tema
de la revision o que no cumplen los criterios de inclusién (n = 30)

(S
=
©
@©
]
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=
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Estudios seleccionados para lectura integra (n = 120)

Seleccion

v

Estudios excluidos (n = 90)

Elegibilidad

v

Estudios incluidos en el andlisis cualitativo (n = 30)

Figura 1. Flujograma de los estudios identificados y evaluados durante la revision.

Tabla 1. Trazabilidad de los estudios incluidos en la revisidn teodrica.

Vol.
Autor/ Afio ist Revista Pais Tipo de estudio Buscador Uniform Resource Locator (URL)
revista
Moldenhauer J et al. 58 Best Pract Res Clin EE.UU. Revisién de la Elsevier/ https://www.sciencedirect.com/science/arti-
(2019)" Obstet Gynaecol. literatura Science Direct  cle/abs/pii/S15216934193002272via%3Dihub
Hii LY et al. 32 Curr Opin Obstet Taiwan Revision de la PubMed https://journals.lww.com/co-obgyn/Abs-
(2020)* Gynecol. literatura tract/2020/04000/Fetal surgery and stem
cell_therapy_for.8.aspx
Reghunath A et al. 44 Neurosurg Rev. India Revision de la PubMed https://link.springer.com/article/10.1007%-
(2021)° literatura 2Fs10143-019-01215-2
Zamtyriski M et al. 46 Fetal Diagn Ther. Polonia Prospectivo PubMed https://www.karger.com/Article/Abs-
(2019)* tract/496811
Meller C et al. 119 Arch Argent Pediatr.  Argentina  Revision de la PubMed https://www.sap.org.ar/docs/publicaciones/
(2021)° literatura archivosarg/2021/v119n3al6e.pdf
Meuli M et al. 23 Eur J Pediatr Surg. Suiza Revision de la PubMed https://www.thiemeconnect.com/products/
(2013)° literatura ejournals/abstract/10.1055/s-0033-1343082
Elbabaa S et al. 33 Childs Nerv Syst. EE.UU. Revision de la Pubmed https://link.springer.com/article/10.1007%-
2017y literatura 2Fs00381-017-3428-8
Clayton D et al. 16 J Pediatr Urol. EE.UU. Revision de la PubMed https://www.jpurol.com/article/S1477-
20208 literatura 5131(19)30424-3/fulltext
Van Calenbergh F et al. 33 Childs Nerv Syst. Bélgica Revision de la PubMed https://link.springer.com/article/10.1007%-
2017y literatura 2Fs00381-017-3446-6
Kowitzke B et al. 75 J Neuropathol Exp  Alemania  Revisién de la Pubmed https://academic.oup.com/jnen/arti-
(2016)'"° Neurol. literatura cle-lookup/doi/10.1093/jnen/nlw057
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Kim A et al. 43 Fetal Diagn Ther. EE.UU. Retrospectivo PubMed https://www.karger.com/Article/Abs-

(2018)" tract/478258

AlRefai A et al. 39 Prenat Diagn. Canada Retrospectivo PubMed https://obgyn.onlinelibrary.wiley.com/

(2019) 2 d0i/10.1002/pd.5390

Cavalheiro S et al 28 Neurosurg Clin N Brasil Revision de la Elsevier/ https://www.sciencedirect.com/science/arti-

(2017) @ Am. literatura Science Direct  <le/pii/S10423680173001772via%3Dihub

LeHetal 20 Neoreviews. EE.UU. Revisién de la PubMed https://neoreviews.aappublications.org/

(2019) ™ literatura content/20/12/e711.lon

Cass D 16 Semin Fetal Neona-  EE.UU. Revisién de la Elsevier/ https://www.sfnmjournal.com/article/S1744-

(2011) s tal Med. literatura Science Direct  165X(11)00024-2/fulltext

Antiel R et al. 215 Am J Obstet Gy- Francia Estudio PubMed https://www.ajog.org/article/S0002-

(2016) ® necol. randomizado 9378(16)30264-2/fulltext

Sacco A et al 38 Prenat Diagn. Dinamarca  Revision de la PubMed https://obgyn.onlinelibrary.wiley.com/
(2018) literatura doi/10.1002/pd.5383
Tulipan N et al. 16 J Neurosurg Pediatr. EE.UU.
(2015) @ Revision de la PubMed https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/
literatura PMC5206797/
Flanders T et al. 18 Oper Neurosurg EE.UU.

(2020) *® Retrospectivo PubMed https://academic.oup.com/ons/article-abs-
tract/18/2/158/5521236%redirectedFrom=-
fulltext

Joyeux L et al. 55 Ultrasound Obstet EE.UU.
(2020) 20 Gynecol. Revision PubMed https://obgyn.onlinelibrary.wiley.com/
sistematica doi/10.1002/u0g.20389
Nagaraj U et al 50 Pediatr Radiol. EE.UU. Revision de la PubMed https://link.springer.com/article/10.1007%-
(2020) ! literatura 2F500247-020-04734-w
Cavalheiro S et al 33 Childs Nerv Syst. Brasil. Revision de la PubMed https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/

(2017) > literatura PMC5496971/

Trigubo D et al 33 Childs Nerv Syst.  Argentina.  Revisién de la PubMed https://link.springer.com/article/10.1007%-

(2017) 2 literatura 2Fs00381-017-3418-x

Sherrod B et al 47 Neurosurg Focus. EE.UU. Retrospectivo PubMed https://thejns.org/focus/view/journals/neuro-

(2019) 2 surg-focus/47/4/article-pE4.xml

Heuer G et al 33 Childs Nerv Syst. EE.UU.  Revision de la PubMed https://link.springer.com/article/10.1007%-
(2017) % literatura 2F500381-017-3440-2

Dewan M et al 24 J Neurosurg Pediatr.  EE.UU. Revision de la PubMed https://thejns.org/pediatrics/view/journal-
(2019) literatura s/j-neurosurg-pediatr/24/2/article-p105.xml

Farmer D et al 218 Am J Obstet Gy- EE.UU. Estudio de PubMed hitps://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/

(2018) 27 necol. cohortes PMC7737375/

Laskay N et al 33 Childs Nerv Syst. EE.UU. Retrospectivo PubMed https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/

(2017) * PMC5383528/

Pan E et al 47 Fetal Diagn Ther. EE.UU. Retrospectivo PubMed hitps://www.karger.com/Article/ Abs-

(2020) = tract/500451

Moldenhauer J et al (2017) 30 22 Semin Fetal Neona- EE.UU. Revision de la Elsevier/ https://www.sfnmjournal.com/article/S1744-

tal Med. literatura Science Direct  165X(17)30093-8/fulltext

Fuente: Datos obtenidos de los articulos incluidos en la revision
Elaborado por autores
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Tabla 2. Andlisis y comparacién de los articulos de revision sistematica y metandlisis incluidos en esta revision tedrica.

Autor/ Tipo de Poblacion  Edad Diagnéstico  Tratamiento o Resultados Conclusiones

AfRo estudio Gestacional Intervencion

Joyeux L Revision sis- N2=548  <30+0 SBA® Grupo I: Grupo I: 35 casos con-  El nimero de casos

etal. temética y (semanas) Histerotomia secutivos para lograr operados se correla-

(2020)2°  metanalisis estandar la competencia parala  ciona con el resultado
Grupo lI: Mini cirugia. del cierre de la SBA®
histerotomia Complicaciones: RPM° fetal, el numero de
Grupo lilI: 2 25/164 casos; PPd casos operados ne-
Fetoscopia 43/343 casos cesarios para alcan-
percutanea Efectos neuromotores: zar la competencia
monocapa MFMe 85/149 casos; oscila entre 35 para
Grupo IV: RCHRf 25/70 casos; DL- histerotomia estandar
Fetoscopia per- CR971/286 casos. a >56 - 57 para mo-
cuténea doble Grupo Il: >57 casos dificaciones minima-
capa ) consecutivos. Compli- mente invasivas.
Grupo V: Utero caciones: RPMC® 1/45
exteriorizado caso; PP? 2/45 casos

mas fetoscopia

Efectos neuromotores:
MFMe  16/45 casos;
RCHR' 14/45 casos; DL-
CR9 18/44 casos.
Grupo llI: 82 casos con-
secutivos. Complicacio-
nes: RPMC 27/50 casos;
PP¢ 6/50 casos.

Efectos neuromoto-
res: MFM® 9/13 casos;
RCHR' 0/7 casos; DL-
CR9 4/13 casos.

Grupo IV: =56 casos
consecutivos. Compli-
caciones: RPMC¢ 15/46
casos; PP? 7/45 casos.
Efectos neuromotores:
MFMe  23/41 casos;
RCHR' 9/12 casos; DL-
CR9 24/38 casos.
Grupo V: 29 casos con-
secutivos. Complicacio-
nes: RPMC 0/22 casos;
PPd 1/22 casos.
Efectos neuromotores:
MFMe  16/22 casos;
RCHR' 12/22 casos; DL-
CR9 9/21 casos.

a: N: Poblacion, b: SBA: Espina bifida abierta, c: RPM: Ruptura prematura de membranasl, d: PP: Parto prematuro, e: MFM: Mejoramiento de la funcién mo-
tora, f: RCHR: Reversidén completa de la hernia del rombencéfalo, g: DLCR: Desviacion de liquido céfalo raquideol, h: MMCf:Mielomeningocele fetal, i: RF:
Reparacion fetoscopica, j: RA: Reparacién abierta, k: DVP: Derivacion ventriculo peritoneal, I: SMCA: Separacién de la membrana corioamnidtica, m:DNP:
Desprendimiento normoplacentario, n: DU: Dehiscencia uterina, o: VS: versus.

Fuente: Datos obtenidos de los articulos incluidos en la revision
Elaborado por autores
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Resultados

De los 150 articulos que cumplieron los criterios
de busqueda, fueron excluidos 90 por no cumplir
los criterios de elegibilidad, de los cuales 10 tu-
vieron conflictos de interés, 2 guias de practica
clinica (GPC), 18 tuvieron metodologia poco cla-
ra o no reproducible, 8 no tuvieron disponible el
documento completo, 4 opiniones de expertos, 1
fue duplicado, 2 actas de simposio, 8 reportes de
casos aislados, 2 publicaciones en francés, 1 pu-
blicacién en sueco, 1 carta al editor, 2 ensayos en
animales, 7 trataban sobre complicaciones perina-
tales en pacientes sometidos a cirugia por MMC,
9 resaltaban la anestesia materna y fetal, 4 repor-
taban el impacto uroloégico posnatal en pacientes
con MMC, 4 trataban complicaciones maternas y
manejo del parto, 3 indicaban el papel de la eco-
cardiografia, flujo de la arteria umbilical y la moni-
torizacién neurofisioldgica en el manejo intraope-
ratorio del MMC, 2 recalcaban sobre secuelas
neurologicas después del cierre del MMC, 1 trata-
ba sobre inmunizacién intra Utero contra hepatitis
B durante la cirugia fetal, 1 indicaba la evaluacién
pre y posnatal de la siringomielia (Figura 1).

De los 30 articulos seleccionados, 19% (n=8) fue-
ron retrospectivos, 5% (n=2) prospectivos, 5%
(n=2) metanalisis y revisién sistematica, 2%(n=1)
estudio randomizado, 2%(n=1) estudio de cohor-
tes y 67% (n=16) revisiones de la literatura.

Los articulos cientificos provienen en un 86%
(n=20) de la base de datos médica PubMed, 14%
(n=10) de Elsevier y ScienceDirect. Y en relacion
con el afo de publicacion: 90% (n=22) correspon-
den a los anos 2016 - 2021 y 10 % (n=8) a los
afos 2011 - 2015. (Tabla 1)

Discusion

Los DTN aparecen como consecuencia de una
alteracién del proceso de neurulacidon entre el
dia 21-28 después de la concepcién, generando
una fusion de los bordes de la placoda neural, asi
como revestimientos meningeos contiguos mal-
formados, que dan lugar al MMC?2°30,

El MMC es considerado el defecto congénito
no letal mas comun del SNC. Se caracteriza
por la protrusién de las meninges y la médula
espinal con dafio neurolégico permanente®. La

frecuencia estimada es de 3.4 por cada 10,000
nacidos vivos'':12-30,

Existe una morbilidad significativa de por vida®.
Aproximadamente el 80% de los pacientes con
MMC se ven afectados a nivel de la columna lum-
bar, y el resto tiene lesiones de la columna sacra,
toracica vy, en raras ocasiones, cervical. Aunque
la morbilidad primaria neonatal y pediatrica esta
relacionada con el sistema nervioso central, in-
cluyendo hidrocefalia, epilepsia, médula espinal
anclada y deformidad espinal, las morbilidades
adicionales involucran el sistema genitourinario,
el sistema gastrointestinal y la funcién motora de
las extremidades inferiores?®%°,

Por ello Piro E, et al?®%, concluye que el MMC se
encuentra entre las principales causas de mortali-
dad y discapacidad infantil en todo el mundo, con
tasas mas altas en los paises de ingresos bajos y
medianos por el acceso limitado a la atencién es-
pecializada en neonatologia, pediatria y cirugia®.

La cirugia intrauterina para los DTN ha manteni-
do un desarrollo y mejora constante. Los pioneros
merecen un gran mérito por haber superado los
desafios del procedimiento?. La investigacion de
la reparacién de MMC en humanos, comenzé a
través de un abordaje endoscoépico a principios
de la década de 1990 en varios centros de Esta-
dos Unidos y Europa?®.

Antes la cirugia posnatal era necesaria para todos
los casos de MMC, ademas el 80-90% de estos
casos requeria la colocacion de una DVP para ali-
viar la hidrocefalia concomitante que conlleva a
morbimortalidad asociadas’. Las intervenciones
neuroquirdrgicas mejoradas durante las ultimas
décadas han conducido a una mayor superviven-
cia de estos pacientes’.

Gracias a las primeras criticas y cuestionamien-
tos, se da lugar al ensayo multicéntrico MOMS
que comenzdé con las investigaciones y actual-
mente incluye mas de quince centros en América
del Norte y el mundo que realizan cirugia fetal?.

La evidencia cientifica concuerda en que el es-
tudio MOMS, establecié el punto de referencia
clinico para la reparacion del MMC?®, el cual fue
un ensayo controlado aleatorio multicéntrico para
comparar la eficacia y seguridad de la reparacion
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prenatal y posnatal estandar'®?. El criterio de va-
loracion principal del ensayo fue una combinacién
de la muerte del recién nacido y la colocacion de
DVP. La tasa real de colocacion de la DVP fue del
40% en el grupo de cirugia prenatal en relacion
con el 82% en el grupo de cirugia posnatal. Los
hallazgos radiograficos en el seguimiento de doce
meses también fueron mas favorables en el grupo
de cirugia prenatal, mostrando grados menores
de HR en relacion con el grupo posnatal®. Ade-
mas, el resultado combinado del indice de desa-
rrollo mental y la mejora del nivel motor distal a
los treinta meses fueron mejores en el grupo de
cirugia prenatal (p = 0,007)%%%",

Se destaca también los resultados uroldgicos a
los treinta meses, la cirugia prenatal no redujo
significativamente la necesidad de cateterismo
intermitente a los treinta meses de edad, pero se
asocié con menos trabeculacién vesical, reflujo
vesicoureteral y cuello vesical abierto?.

Actualmente, el Comité de Practica Obstétrica
recomienda que las mujeres embarazadas de un
feto con diagnostico de MMC, deben conocer los
resultados del ensayo MOMS vy recibir asesora-
miento sobre la opcion de cirugia materno-fetal
en un centro experimentado®.

Mohrlen et al'', compararon los hallazgos del
estudio MOMS, con resultados reflejados en un
estudio retrospectivo (n=20) entre 2010-2015,
que confirmé que el aprendizaje riguroso, capa-
citacion y recopilacion prospectiva de datos da
lugar a centros especializados en terapia fetal
logrando resultados de aplicacion para la cirugia
fetal abierta®°.

Segun el estudio de Munoz J.L et al ®, es impor-
tante tener en cuenta, que, a pesar de los avances
recientes en cirugia fetal, el MMC sigue siendo un
diagnostico prenatal dificil de procesar para va-
rias pacientes, si bien se debe ofrecer intervencio-
nes fetales, se debe tener en cuenta la morbilidad
materna y fetal®®?’. Los centros habilitados para
intervencién quirdrgica fetal deben contar ade-
mas con un equipo multidisciplinario?.

En Ecuador, el Instituto Nacional de Estadisticas
y Censos, establecio la prevalencia por defectos
del tubo neural en el sexto lugar, por lo cual el pais
no es ajeno a casos de MMC. La cirugia fetal se
ha asociado con una gran mejoria de las graves
secuelas que produce el MMC, tomando en cuen-
ta que son defectos con un costo elevado de por
vida'®. Por lo tanto, su diagndstico, manejo y tra-
tamiento temprano tiene el potencial de mejorar
la calidad de vida, salud psicoldgica, autoestima
y bienestar psicosocial??2¢,

La presente investigacién esta sujeta a las limita-
ciones propias de las revisiones teodricas, es decir,
su disefio es retrospectivo, y no cuenta con me-
tanalisis estadistico de los datos que constan en
los articulos incluidos debido a su heterogeneidad
(Tabla 2). Ademas, en este estudio hubo restriccion
del idioma; otra limitacién son los recursos tecno-
l6gicos, que limitan los grupos poblacionales y lo
cual vuelve dificil realizar estudios prospectivos o
aleatorizados para determinar los mejores abor-
dajes quirlrgicos versus la ingenieria con células
madre transamnioticas y tejidos fetales.

La constante mejora de los estudios de image-
noldgicos, han permitido informar los hallazgos
prenatales y posnatales en cuanto a defectos
del tubo neural abierto se refiere, actualmente se
considera como gold standar al ultrasonido y su
complemento la resonancia magnética intrauteri-
na ambos complementarios y necesarios para la
decision quirdrgica.

La reparacion del MMC en el Utero es un cam-
po en rapido desarrollo, la via quirdrgica por
fetoscopia del MMC promete optimizar los re-
sultados maternos y obstétricos, asi como re-
ducir la necesidad de una DVP y mantener la
motricidad inferior, la funcion neuronal, vesical
y gastrointestinal.
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