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RESUMEN

El Mielomeningocele es una patologia congénita en la cual se da un defecto de cierre
de la porcion caudal del tubo neural al final del primer mes de embarazo, dejando
expuesto médula espinal, meninges, liquido cefalorraquideo y raices nerviosas de la
zona afectada. Esto provocara una pardlisis sensoriomotora. Esta patologia se asocia a
otras patologias como lo son la hidrocefalia, vejiga neurogénica, malformacion de
Arnold-Chiari tipo I, Sindrome de Médula Anclada entre otras. Su principal causa de
muerte es la Insuficiencia renal (IRC) provocada por una vejiga neurogénica (VN) de
base, la cuala tiempo conlleva a la IRC, asi como la VN puede ser causada por un
Sindrome de medula anclada no diagnosticado. El propédsito del estudio es encontrar
una asociacion significativa entre el Sindrome de Médula anclada y la Vejiga

neurogeénica.

Palabras claves: Mielomeningocele, Sindrome de medula anclada, Vejiga

Neurogénica

ABSTRACT

Myelomeningocele is a congenital pathology in which there is a defect of closure of the
caudal portion of the neural tube at the end of the first month of pregnancy, leaving
exposed spinal cord, meninges, cerebrospinal fluid and nerve roots of the affected area.
This will cause sensorimotor paralysis. This pathology is associated with other
pathologies such as hydrocephalus, neurogenic bladder, Arnold-Chiari type Il
malformation, Tethered Spinal Cord Syndrome among others. Its main cause of death is
renal failure (CKD) caused by a Neurogenic bladder (VN), which if not detected in time
leads to CKD, as well as VN can be caused by a Tethered spinal cord syndrome not
diagnosed. The purpose of the study is to find a significant association between the

Tethered Spinal Cord Syndrome and the Neurogenic bladder.

Key Words: Myelomeningocele, Anchored Marrow Syndrome, Neurogenic Bladder



CAPITULO 1

1.1 Antecedentes

Los defectos del tubo neural (DTN) son la anomalia congénita del sistema
nervioso central mas comun y son la causa de la discapacidad crénica de entre 70,000
y 100,000 individuos en los Estados Unidos. El mielomeningocele (espina bifida) es la
DTN mas comun. Se caracteriza por una hendidura en la columna vertebral, con un
defecto correspondiente en la piel para que las meninges y la médula espinal estén
expuestas. Los pacientes con mielomeningocele pueden tener debilidad y ausencia de
sensibilidad que afecta las extremidades inferiores y la disfuncién intestinal / vesical,
segun el nivel de la lesién espinal. (1)

El 70 % de las enfermedades neurologicas pueden llegar a afectar el
funcionamiento de la vejiga. Dependiendo de la lesidén neuroldgica va a ser el tipo de
vejiga neurogénica. Casi todos los pacientes con mielomeningocele tienen disfuncién
de la vejiga (vejiga neurogénica), y algunos pueden desarrollar un deterioro progresivo
del tracto urinario superior y la enfermedad renal crénica. También es importante
prestar atencién a la funcién del tracto urinario porgue los cambios en la funcién de la
vejiga pueden ser la Unica indicacion de un cambio en la funcién neuroldgica y deben
provocar una evaluacion del funcionamiento defectuoso de la derivacion o el Sindrome
de Medula Anclada. ElI hecho de que la mayoria de los pacientes con
mielomeningocele tengan disfuncién de la vejiga (vejiga neurogénica), puede afectar

adversamente la continencia urinaria y la calidad de vida.



Entre el 30 y el 40 por ciento de los nifios con mielomeningocele desarrollan
algun grado de disfuncion renal. (2) Un estudio coreano, por Sung et al, indicé que el
riesgo de enfermedad renal crénica (ERC) es tres veces mayor en pacientes con vejiga
neurogénica. Se informoé que la prevalencia de ERC en estos pacientes era del 8,0% y
del 22,4%, medida con la tasa de filtracion glomerular estimada basada en la creatinina

sérica y la cistatina sérica c, respectivamente. (3)

El Sindrome de Médula Espinal Anclada suele asociarse con un complejo de sintomas
variables, que incluye paraparesia y disfuncion intestinal y vesical. Sobre todo, la
disfuncion vesical con énfasis en la vejiga neurogénica. Aunque el complejo sintomatico
de la médula espinal atada fue reconocido en 1918, este sindrome ha seguido siendo

un tema controvertido. (4)

El mielomeningocele es el principal factor de riesgo del Sx de médula anclada ya
gue es el tipo mas comun de espina bifida y requiere reparacion poco después del
nacimiento. Hertzler et al. (2010) declararon que hasta el 32% de estos pacientes
experimentan el reatado del corddn como resultado de que el tejido cicatrizal ancla la
médula espinal y evita que ascienda. Los sintomas se observan entre las edades de 5
y 9 afios cuando la columna vertebral se alarga rapidamente, lo que resulta en la
tension de la médula espinal, pero puede ocurrir a cualquier edad por un estiramiento

repentino 0 movimientos repetitivos. (5)

Se estima que el 70% de pacientes con mielomeningocele tienen al menos algun
grado de disfuncion vesical en Estados Unidos. En Polonia la prevalencia de vejiga
neurogénica hiperactiva es del 57.61% de los pacientes con mielomeningocele.
También se observa con frecuencia disfuncion vesical en pacientes con espina bifida,
con reflujo vesicoureteral presente en hasta 40% de los nifios afectados por 5 afios de
edad y con hasta 60.9% de los adultos jovenes con espina bifida que experimentan

incontinencia urinaria. (6)



La incidencia de infecciones de tracto urinario (ITU) en la poblacién de pacientes
con vejiga neurogénica puede variar segun la causa de la patologia subyacente, las
ITU aumentan significativamente la morbilidad de los pacientes con lesion de la médula
espinal. En pacientes con lesion de la médula espinal, la frecuencia de ITU es de
aproximadamente 2,5 infecciones por paciente por afio. Debido a estas infecciones
recurrentes, los pacientes con vejiga neurogénica tienen una mayor morbilidad y
mortalidad. Las infecciones del tracto urinario (ITU) siguen siendo una de las
morbilidades mas prevalentes y frustrantes para los pacientes con vejiga neurogénica,
y la muerte atribuida a la urosepsis en el paciente con lesion de la médula espinal es

mayor en comparaciéon con la poblacién general. (7)

1.2 Descripcién del problema

El mielomeningocele es el defecto congénito mas comun que afecta el sistema
nervioso central y ocasiona una discapacidad permanente en los pacientes que la
padecen, volviéndose un importante problema médico y social. Como consecuencia de
este defecto se producen alteraciones en la marcha, lenguaje, hidrocefalia vy

alteraciones vesicales como la vejiga neurogénica.

La vejiga neurogénica (NB) o la disfuncidbn neurogénica del tracto urinario
inferior, es una disfuncion de la vejiga urinaria y la uretra debido a la enfermedad del
sistema nervioso central o los nervios periféricos. En la actualidad es la principal causa
de mortalidad en los pacientes con mielomeningocele, debido a que el manejo
inadecuado y el diagndstico tardio de la misma puede ocasionar una insuficiencia renal
en los pacientes que lo padecen, poniendo en peligro la vida del paciente. Muchos

errores en el diagndstico temprano de la vejiga neurogénica suelen deberse a que los



estudios radiologicos y urodindmicos son normales durante el nacimiento, por tanto no

se realiza un seguimiento en estos pacientes.

Se deben realizar estudios durantos los primeros 6 afios de vida ya que se ha
comprobado que durante este tiempo puede cambiar la situacion funcional de la vejiga,
por el desarrollo de un Sindrome de médula anclada. Es decir, un paciente con
mielomeningocele puede nacer sin ninguna alteracion a nivel vesical, pero debido al
sindrome de médula anclada podria llegar a causar una vejiga neurogénica y por

consecuencia llevar a una grave disfuncion renal. (8)

1.3 Justificacion

Los nifilos con mielomeningocele ahora estan sobreviviendo a la edad adulta en
mayor namero; sin embargo, la mortalidad sigue siendo alta. En muchos casos no se
diagnostica la vejiga neurogénica (VN) en los pacientes con mielomeningocele, por
desarrollo de la vejiga neurogénica de manera tardia causada por el Sindrome de

Médula Anclada.

Es por esto que se debe estudiar la asociacion de Sindrome de Médula Anclada
en los pacientes con mielomeningocele que desarrollan vejiga neurogénica, ya que
llevan al deterioro de la funcién renal del mismo, causando la muerte del paciente. Se
podrian llegar a mejoras y a cambios reversibles con un diagndéstico temprano, es muy
importante el seguimiento de estos pacientes con estudios urodindmicos y ecograficos
repetidos, sobre todo en los primeros 6 afios de vida, ya que se ha comprobado que
durante éstos puede cambiar la situacion funcional de la vejiga, probablemente por el

desarrollo de un sindrome de médula anclada.

Aunque los estudios radiol6gicos sean normales y los estudios urodinamicos

sean correctos, se debe seguir un control estricto de estos nifios con estudios ya que el
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comportamiento vesical puede modificarse con el crecimiento, es decir que la
capacidad vesical puede aumentar de forma inadecuada a medida que el nifio crece,
causando una vejiga neurogénica de manera tardia por el Sindrome de Médula
Anclada. Resulta relevante el estudio de la vejiga neurogénica y su asociacion a este
sindrome ya que es la principal causa de mortalidad en pacientes con

mielomeningocele. (5)

Los nifios con mielomeningocele constituyen una considerable proporcién de
pacientes dializados en el mundo, debido a la insuficiencia renal causada por la vejiga
neurogénica. Se ha demostrado que el 3-5% de los pacientes dializados y / o
trasplantados tienen vejiga neurogénica. Las investigaciones urodindmicas en nifios
con vejiga neurogénica debido a mielomeningocele mostraron una funcion alterada del
detrusor y el esfinter (hiperactiva o hipoactivo) en varias combinaciones e intensidades.
La mayoria de estos nifios requieren una correcciéon farmacologica de la funcién del
detrusor y / o el esfinter, aparte del cateterismo intermitente limpio y la determinacién

sistematica de la funcion renal. (9)

No hay recomendaciones urol6gicas formales o guias con respecto a la
vigilancia del tracto urinario superior para adultos con mielomeningocele. La mayoria de
los urdlogos recomiendan la ecografia renal anual y la medicion del nivel de creatinina
sérica en pacientes con vejiga neurogénica (NGB), especialmente si hay antecedentes
de cirugia reconstructiva del tracto urinario inferior. Una ecografia renal, KUB y las
mediciones del nivel de creatinina sérica se deben realizar anualmente para todos los

pacientes con Vejiga Neurogénica que presenten mielomeningocele. (10)

De acuerdo al INEC la espina bifida se encuentra entre las primeras 50 causas
de mortalidad infantil. Este estudio tiene como propdsito aportar datos sobre estas
patologias y su asociacion, para el futuro control de la misma en el escenario nacional,
debido a que en la actualidad la informacion sobre el tema es insuficiente en el

Ecuador. Los defectos del tubo neural, son una linea de investigacion definida en el
7



area numero 13 de Congénitas, Genéticas y CromosOmicas, enunciada entre las
prioridades de investigacion en salud del Ministerio de Salud Publica del Ecuador entre
los afios 2013-2017. (11)

Se escogid realizar el presente trabajo en el Hospital “Dr. Roberto Gilbert
Elizalde”- unidad hospitalaria sin fines de lucro — que se centra en la atencion integral
de la poblacién pediatrica del Ecuador. Ademas cuenta con médicos neurocirujanos,
pediatras y urdlogos especializados en el manejo de malformaciones congénitas como
defectos del tubo neural (mielomeningocele), con una amplia estadistica en dichos
pacientes. (12)

En la actualidad la vejiga neurogénica es una de las principales causas de
mortalidad en pacientes con mielomeningocele. (13) En muchos casos no se
diagnostica la vejiga neurogénica en los pacientes con espina bifida llevando al
deterioro de la funcion renal del mismo y comprometiendo la vida del paciente, es
imperativo el conocimiento sobre vejiga neurogénica para evitar la complicacion

secundaria de infecciones de tracto urinario. (14)

1.4 Objetivos generales y especificos

1.4.1 Objetivo general

Determinar la asociacién entre el Sindrome de Médula Espinal Anclada y la
Vejiga Neurogénica en los pacientes pediatricos con Mielomeningocele del Hospital
“Dr. Roberto Gilbert Elizalde” de Guayaquil, 2013-2017

1.4.2 Objetivos especificos



o Identificar a los pacientes pediatricos con mielomeningocele que
presentan vejiga neurogénica.

. Identificar el nimero de pacientes con Sindrome de Médula Anclada en
los pacientes con mielomeningocele

o Determinar la frecuencia del Sindrome de Meédula Anclada en los
pacientes pediatricos con mielomeningocele que presenten vejiga neurogénica.

o Determinar la frecuencia del Sindrome de Meédula Anclada en los

pacientes pediatricos con mielomeningocele que no presenten vejiga neurogeénica.

15 Formulacion de Hipotesis

Existe una asociacion significativa entre el Sindrome de Médula Anclada y la
vejiga neurogénica en los pacientes pediatricos con mielomeningocele en el Hospital
Dr. Roberto Gilbert Elizalde, 2013-2017.

CAPITULO 2
MARCO TEORICO

Los defectos del tubo neural (NTD) son defectos congénitos graves del sistema
nervioso central que se originan durante la embriogénesis y que resultan del fracaso
del proceso morfogenético del cierre del tubo neural. En los vertebrados superiores, el
tubo neural se genera por los procesos que forman, doblan y fusionan la placa neural, y
la fusién en la linea media dorsal sella progresivamente el tubo neural a medida que se
forma. Si no se completa el cierre, el neuroepitelio permanece expuesto al medio

ambiente y, en consecuencia, esta sujeto a degeneracion y déficit neuronal. El tipo y la
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gravedad de estas NTD abiertas varian con el nivel del eje del cuerpo afectado. Por lo
tanto, el fracaso del cierre en el cerebro y la médula espinal potenciales da como

resultado anencefalia y espina bifida abierta (mielomeningocele), respectivamente. (15)

La espina bifida es una malformacioén congénita en la que la columna vertebral
se divide (bifida) como resultado de un cierre fallido o la formacién del tubo neural
embrionario. Hay cuatro tipos de espina bifida: oculta, defectos del tubo neural cerrado,

meningocele y mielomeningocele.

» Oculta es la forma més leve y mas comudn. Con la espina bifida oculta, una o
mas vértebras (huesos que forman la columna vertebral) no se forman correctamente.
El nombre "oculta”, significa “escondida”, es decir que la malformacién, o apertura en la
columna vertebral, estd cubierta por una capa de piel. Esta forma de espina bifida

generalmente no causa discapacidad o sintomas.

» Los defectos cerrados del tubo neural son el segundo tipo de espina bifida.
Esta forma consiste en un grupo de defectos espinales en los cuales la médula espinal
estd marcada por una malformacién de grasa, hueso o membranas. En algunos
pacientes, hay pocos o ningun sintoma; en otros, la malformacion causa paralisis

parcial con problemas urinarios e intestinales.

= En el tercer tipo, el Meningocele, las meninges (revestimientos protectores
alrededor de la columna vertebral) salen de la abertura espinal y pueden o no estar
cubiertas por una capa de piel. Algunos pacientes con meningocele pueden tener
pocos o0 ningun sintoma. Otros pueden experimentar sintomas que son similares a los

defectos del tubo neural cerrado.

= El mielomeningocele, la cuarta forma, es el mas grave. Esto ocurre cuando la
meédula espinal se muestra a través de la abertura en la columna vertebral, resultando

en una pardlisis parcial o completa de las partes del cuerpo debajo de la abertura
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espinal. La pardlisis puede ser tan grave que el paciente con este tipo de espina bifida

no puede caminar y puede tener disfuncién intestinal y urinaria. (16)

2. Definiciones Importantes

2.1 Mielomeningocele

La forma més comun y grave es el mielomeningocele (también denominada
espina bifida abierta), que es una afeccion caracterizada por la falla del tubo neural
espinal lumbosacro que se cierra durante el desarrollo embrionario. El tejido neural
expuesto se degenera en el utero, dando como resultado un déficit neurolégico que
varia con el nivel de la lesion. Ocurriendo en aproximadamente 1 por 1,000 nacimientos
en todo el mundo, el mielomeningocele es una de las malformaciones congénitas mas

comunes, pero su causa es en gran parte desconocida.

En el mielomeningocele, la médula espinal est4 abierta dorsalmente, formando
un placodo (estructura embrionaria) en la parte posterior del feto o recién nacido; este
placodo con frecuencia descansa sobre un saco meningeo (entonces denominado
espina bifida quistica). Las vértebras a nivel de la lesion carecen de arcos neurales y
estan incompletas dorsalmente, asi que el mielomeningocele es una afeccién en la cual
las raices o segmentos neurales de la médula espinal se hernian a través de las

vértebras incompletamente cerradas.

Neurulacién primaria

11



El sistema nervioso central (SNC) aparece inicialmente como una placa de
ectodermo engrosado, llamado placa neural, al comienzo de la tercera semana de vida
embrionaria. Los bordes laterales de la placa neural se elevan para formar los pliegues
neurales. Estos pliegues posteriormente se vuelven méas elevados, se aproximan y se
fusionan para formar el tubo neural. La fusién comienza en la region cervical y continla

tanto en direccion cefalica como caudal.

El neuroporo craneal se cierra el dia 25 después de la concepcion. La fusion se
retrasa en el extremo caudal del embrién de modo que el neuroporo caudal forma una
comunicacion abierta entre la luz del tubo neural (el neurocele) y la cavidad amnidtica.
El cierre del neuroporo caudal normalmente ocurre aproximadamente dos dias
después. Este proceso se llama neurulaciéon primaria y forma todo el SNC funcional,
gue se extiende a los niveles medio-sacros del embridn. ElI mielomeningocele es
causado por una falla en esta neurulacion primaria (es decir, falla del tubo neural

espinal para cerrarse normalmente 28 dias después de la concepcion). (17)

2.1.1 Etiologia

La mayoria de los mielomeningoceles son malformaciones aisladas de origen
multifactorial. Los defectos del tubo neural (DTN) también ocurren como parte de
sindromes, en asociacion con trastornos cromosomicos o como resultado de una
exposicion ambiental. La deficiencia de &cido félico se ha visto implicada en el
desarrollo de defectos del tubo neural (NTD) y la administracion de valproato o
antagonistas del acido folico (incluyendo carbamazepina, fenobarbital, fenitoina,

primidona, sulfasalazina, triamtereno y trimetoprim) aumenta el riesgo.

El componente genético se estima en 60-70%, pero se han identificado pocos

genes causantes hasta la fecha. Los factores de riesgo maternos no genéticos incluyen
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una menor ingesta de folato, terapia anticonvulsiva, diabetes mellitus y obesidad. La
prevencion primaria mediante suplementos periconcepcionales con acido félico se ha
demostrado en ensayos clinicos, lo que lleva a programas de enriquecimiento de

alimentos en muchos paises.

2.1.2 Asesoramiento Prenatal

La mayoria de los centros tratan a todos los recién nacidos viables
agresivamente sin seleccion. Histéricamente, el tratamiento selectivo solo se brindaba
a los bebés considerados como los que tenian las mejores posibilidades de obtener
resultados neuroldgicos; sin embargo, el tratamiento no selectivo aumenta la
supervivencia general varias veces, y hay poca diferencia en la funcionalidad en
comparacion con los individuos que sobreviven a los protocolos de tratamiento
selectivo. Los ultrasonidos en serie para el crecimiento fetal, el tamafio de la cabeza y
el tamafio del ventriculo pueden proporcionar informacién uatil para informar el

asesoramiento prenatal y la planificacion del parto.

La eleccion de la administracion depende de las preferencias de los padres
después de asegurarse de que los padres comprendan las opciones de gestion y los
resultados esperados. Durante el asesoramiento prenatal, la discusién con los padres
incluye la historia natural del mielomeningocele y las decisiones de control prenatal,
incluida la interrupcién del embarazo, la realizacion de pruebas prenatales adicionales,
la eleccién del entorno de la entrega y, cuando corresponda, la posibilidad de cirugia
fetal. También se discuten las opciones de tratamiento posnatal, incluido el cierre
quirargico del defecto y la posible necesidad de colocacibn de derivacion
ventriculoperitoneal. El seguimiento longitudinal después del diagnostico prenatal de
mielomeningocele sugiere que aproximadamente del 60 al 70 % de los embarazos

terminan en la terminacion o muerte fetal. (18)

13



2.1.3 Manifestaciones Clinicas

Cuando los pacientes tienen espina bifida, los huesos de la columna vertebral no
se forman normalmente. Como resultado, estos recién nacidos tienen una abertura en
la piel en la parte media o inferior de la espalda. La médula espinal y la cubierta
alrededor de la médula espinal salen de la abertura, formando un saco en la espalda
del paciente.

El mielomeningocele es el tipo mas comun de disrafia espinal abierta y resulta
del cierre fallido del extremo caudal del tubo neural durante la cuarta semana de
gestacioén, en la cual hay una protrusién de una porcion de la médula espinal a través
de un defecto 0seo en la linea media de la columna vertebral, formando una lesion o
saco abierto que contiene liquido cefalorraquideo y tejido neural displasico. La gran
mayoria de los mielomeningoceles son lumbosacros en su ubicacién. Sin embargo,
existen mielomeningoceles toracicos y cervicales. Dependiendo de la ubicacion del
defecto, se producen déficits neuroldgicos considerables. Los pacientes generalmente
sufren de paralisis de las extremidades inferiores y pérdida sensorial, disfuncion de la

vejiga y el intestino. (19)

La forma mas grave de espina bifida, que también se llama espina bifida abierta

o mielomeningocele conduce a diferentes problemas y puede causar:
e Debilidad de las piernas o incapacidad para mover las piernas
e Pérdida de sensibilidad en las piernas o la mitad inferior del cuerpo

e Problemas con los pies, las rodillas, las caderas, las piernas o la columna

vertebral

e Problemas para controlar la vejiga o el intestino (Uroldgicos)
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e Problemas con el aprendizaje, la atencién o la memoria (Neurolégicos)

Cordon espinal

Los déficits neurologicos generalmente dependen del nivel de la lesién y como
ya fue mencionado tipicamente afectan el tronco, las piernas, la vejiga y el intestino.
Los déficits generalmente son graves, lo que resulta en paralisis completa y ausencia
de sensacion. La vejiga y el intestino se ven afectados en el 97 % de los pacientes, lo
qgue produce incontinencia urinaria y fecal. Algunos segmentos de la médula espinal
pueden retener algunas conexiones centrales y tener una funcion parcial, lo que resulta
en el control voluntario de movimientos aislados o la apreciacion de la sensibilidad en

parte de las extremidades afectadas.

A menudo, el corddn distal puede retener alguna funcién, pero las vias aferentes
al cerebro se ven alteradas. En este caso, se pueden preservar los reflejos tendinosos
o la retirada al dolor, aunque el control voluntario del movimiento y la apreciacion del
dolor estan ausentes. Los segmentos reflejos aislados pueden ser un problema porque
a menudo causan espasticidad de la vejiga y los musculos de las extremidades
inferiores. Las conexiones aberrantes en la médula espinal afectada pueden dar lugar a
hallazgos inusuales, como la contraccion de la extremidad contralateral cuando se
provocan los reflejos tendinosos. La implicacion marcadamente asimétrica de las
extremidades inferiores en el examen fisico generalmente indica una malformacion de
cordon dividido. (20)

2.1.4 Complicaciones

Complicaciones neurolégicas
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La funcién neuroldgica y fisica a menudo se deteriora con el tiempo. Casi todo
deterioro tiene una causa tratable y si no se trata adecuadamente puede provocar una
discapacidad grave en la edad adulta. EIl deterioro en un paciente con un cortocircuito
ventriculoperitoneal debe impulsar la evaluacion de un posible mal funcionamiento del
cortocircuito como la consideracion inicial. Otras causas de la discapacidad progresiva
incluyen cordén atado, compresion progresiva del canal cervical del Chiari Il e
hidromielia, asi como complicaciones ortopédicas y uroldgicas. La causa mas comudn
de disminucion es un mal funcionamiento de la derivacion; la segunda causa mas
comun es la del cordon atado. La conciencia de estas complicaciones y su manejo ha
resultado en una poblacion estable y mucho mas funcional de adultos jévenes con

mielomeningocele.

El mielomeningocele también se ha asociado con multiples defectos cerebrales
gue estan directamente relacionados con la funcion intelectual y cognitiva. La
hidrocefalia ha sido sugerida como la causa principal de cualquier disfuncion cognitiva.
Ademas, se sugiere que varios déficits cognitivos se pueden atribuir aparte de la
hidrocefalia a la malformacion de Arnold-Chiari.

Hidrocefalia

La mayoria de los pacientes con mielomeningocele también presentan una
afeccion llamada hidrocefalia, que es cuando existe demasiado liquido espinal en el

cerebro.

Después de la reparacién del mielomeningocele, muchos bebés desarrollan
algun grado de hidrocefalia, lo que hace que la circunferencia de la cabeza aumente a
un ritmo mayor que la curva normal. Se recomienda una vigilancia activa del perimetro

cefélico y del tamafio del ventriculo en las semanas posteriores a la reparacion para
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determinar si los recién nacidos requieren la colocacion de una derivacion

ventriculoperitoneal. (21)

El tamafio ventricular debe evaluarse poco después del nacimiento mediante
ultrasonido, tomografia computarizada o resonancia magnética. Luego se realiza una
neuroimagen en serie mediante ultrasonido para identificar el desarrollo de hidrocefalia.
El paciente se vuelve a evaluar cada 3 a 10 dias segun el nivel de preocupacion. El

tratamiento posterior varia con los hallazgos clinicos y radiolégicos:

e Hidrocefalia estable: incrementos estables o lentamente progresivos en el
tamanfo ventricular en un infante estable. Si el bebé esta estable y no tiene apnea, se
alimenta normalmente y responde normalmente, sugerimos un manejo expectante,
midiendo la circunferencia de la cabeza y las imagenes de los ventriculos con
ultrasonido cada una a tres semanas hasta que el crecimiento de la cabeza se haya
estabilizado. En muchos de estos bebés, el crecimiento de la cabeza se ralentizara y
eventualmente seguira una curva ligeramente por encima, pero paralela a la linea del

percentil 95°. Esto puede tomar varias semanas o0 hasta tres meses.

e Hidrocefalia rapidamente progresiva: que hace que el bebé se vuelva
inestable, o que desarrolle estridor, mala alimentacion o vomitos debe tratarse
mediante la insercion de un shunt ventriculoperitoneal. La colocacion de la derivacion
también puede desencadenarse por preocupaciones estéticas si la circunferencia de la
cabeza del bebé es marcadamente mas grande que la de un nifio normal de esta edad

(por ejemplo, cerca del tamafio de un nifio de tres afios).

Malformacion de Arnold Chiari

La malformacién de Chiari | se defini6 como un desplazamiento inferior de las

amigdalas cerebelosas de 5 mm o mas por debajo del foramen magnum. La
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malformacion de Chiari Il se defini6 como el desplazamiento del tronco encefélico y el
cerebelo inferior en el canal espinal cervical y la presencia de una pequefia fosa
posterior. La malformacion de Chiari Il se caracteriza por la herniacion del cerebelo y la
médula fetal en desarrollo hacia abajo en el canal espinal y hacia arriba en la fosa
media, en asociacibn con mielomeningocele. Las anormalidades del prosencéfalo

también se asocian cominmente con la malformacion de Chiari Il.

La malformacion Chiari Il estd presente en la RM basal en casi todos los
pacientes con mielomeningocele; sin embargo, una minoria de pacientes desarrolla
sintomas relacionados con la compresion del tronco encefalico y solo del 5-10% de los
pacientes requieren descompresion quirdrgica. En algunos pacientes, el tronco
encefélico o la médula espinal se comprime progresivamente dentro del canal espinal,
lo que causa dificultades para tragar, paresia de las cuerdas vocales, estridor y / o
episodios de apnea. El dolor de cuello también es comun. Otros sintomas pueden
incluir nueva aparicién de estrabismo, debilidad facial, debilidad progresiva en las
extremidades inferiores o empeoramiento de la incontinencia. Cuando esta presente, la
compresion del tallo cerebral causada por la malformacién de Chiari Il se asocia con

una alta tasa de mortalidad. (22)

Muchos de estos sintomas son inespecificos y es mas probable que se deban a un mal
funcionamiento de la derivacibn que causa una mayor presion sobre el tronco
encefalico inferior. La revision de derivacion generalmente alivia los sintomas. El mal
funcionamiento del shunt debe excluirse definitivamente antes de considerar un
diagnéstico e intervencion alternativos: la descompresion quirdrgica de los espacios del
LCR cervical o lumbar ante un mal funcionamiento del cortocircuito puede causar
herniacion del rombencéfalo debido a la reduccion repentina de la presion del LCR.
Cuando esta indicada la descompresion quirtrgica de Chiari Il y se ha excluido
definitivamente el mal funcionamiento del cortocircuito, se realiza la descompresion

cervical solo 0sea, la apertura dural (con o sin un injerto para aumentar el tamafo del
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canal), la reseccion de las amigdalas cerebelosas, colocacion de stent en el cuarto

ventriculo o una combinacion de estos.

Sindrome de Médula Anclada

El deterioro progresivo de la funcion de la extremidad inferior, los cambios en la
funcion del tracto urinario, la escoliosis progresiva o el dolor sugieren la posibilidad de
una médula anclada, que es un trastorno funcional causado por la fijacion y el
estiramiento anormal de la médula espinal. En pacientes con mielomeningocele, la
médula anclada generalmente es causada por tejido cicatricial en el sitio de cierre
previo. Casi todos los nifilos que se han sometido a una reparaciéon de
mielomeningocele tienen una médula espinal baja con adherencias a la duramadre
circundante; sin embargo, solo del 10-30% desarrollan sintomas de deterioro
neurolégico. Los sintomas de la médula anclada son inespecificos y se debe excluir el

mal funcionamiento de la derivacion.

Si un nifio demuestra una disminucion neuroldgica, urolégica u ortopédica, se debe
realizar una busqueda de la causa, que incluya imagenes del cerebro y la columna
vertebral. La neuroimagen se realiza principalmente para excluir otras posibles causas
(Ej, mal funcionamiento de la derivacion). El cordon atado es en gran medida un
diagnéstico clinico en nifios con mielomeningocele, ya que casi todos demuestran
evidencia radiogréafica de anclaje. El tratamiento de la médula anclada es quirdrgico y
consiste en liberar el tejido cicatrizal alrededor del cierre del placodo anterior.
Destrabarlo serda mas facil si el tejido neural expuesto se cerré en el tubo durante el
cierre primario. Los sintomas a menudo se estabilizaran o mejoraran al desatarlo; sin
embargo, puede producirse una reintroduccion sintomatica en algunos pacientes.(23)
Aunque el diagnostico se confirma a través de imagenes espinales, estudios recientes
han revelado que la historia y el examen fisico a menudo son el sello distintivo del

diagnéstico de Médula Anclada.
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Aunque es raro, el Sindrome de Médula Anclada (TCS) es uno de los trastornos
espinales pediatricos mas comunes segun estudios realizados por Lad, Patil, Ho,
Edwards y Boakye en el 2007. Una médula anclada se define como un trastorno
funcional progresivo causado por una fijacion patoldégica anormal de la médula espinal
en la columna vertebral, su incidencia se estima en 0.25 por 1000 nacimientos y es
mas comun en mujeres. Por otro lado, la espina bifida que afecta a todos los grupos
raciales y étnicos con una prevalencia general de 3.5-10% entre 2004 a 2006 en los
Estados Unidos cuando se ajustan por raza y etnia maternas. La prevalencia de la
enfermedad se ha mantenido estable desde 1997 hasta 2009, mientras que la
incidencia mundial de defectos del tubo neural es de 0.3 a 4.5 por cada 1000

nacimientos.

Fisiopatologia

El filum terminal es una banda elastica que estabiliza el cono medular y le permite
colgar libremente y moverse durante la flexion / extensibn normal y anormal de la
columna vertebral y durante el crecimiento esquelético. Cuando la elasticidad normal
de esta estructura se ve comprometida, se aumenta la tensién y el estrés en el cono
medular. Se cree que este fendbmeno previene que el cono medular aumente a su
posicion adulta normal en L1-L2 a los 6 meses de edad, lo que da como resultado un
anclaje de cordén secundario en el que la médula espinal se fijja en la columna
vertebral. Con el tiempo, el estiramiento de la médula espinal fija provoca cambios
bioguimicos y electrofisiolégicos que dafian los vasos sanguineos, las fibras nerviosas
y las células nerviosas de la médula espinal. Los cambios funcionales soportados por
este fendmeno afectan a las neuronas motoras inferiores, manifestandose como

disfuncion y sintomatologia en las extremidades inferiores.

Etiologia
La etiologia exacta del anclaje del cordon umbilical es extensa y no se conoce bien,
pero es probable que esté influenciada por factores genéticos y ambientales.
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Factores de riesgo

La espina bifida se refiere a cualquier defecto congénito que implique el cierre
incompleto de la columna vertebral. EI mielomeningocele es el tipo mas comdn de
espina bifida y a menudo requiere reparacion poco después del nacimiento. Hertzler et
al. 2010 declararon que hasta el 32% de estas personas experimentan la reanimacién
del corddén como resultado de que el tejido cicatricial ancla la médula espinal y evita
gue ascienda. Este fendmeno se ve mas comunmente entre las edades de 5y 9 afios
cuando la columna vertebral se alarga rapidamente, lo que produce tensién en la
médula espinal, pero puede ocurrir a cualquier edad por estiramiento repentino o

movimientos repetitivos

Escoliosis

Se estima que la incidencia de médula espinal atada y otras anomalias de la médula
espinal es del 20% en personas con escoliosis congénita o juvenil. Algunos pacientes
pueden tener un grado menor de traccion del corddn umbilical y permanecer
asintomaticos durante la mayor parte de la primera infancia. Este subconjunto de
pacientes a menudo se presenta en la adolescencia o mas adelante en la vida con
déficits neuroldgicos probablemente inducidos por factores repetidos que agravan la
columna vertebral, como estenosis espinal, trauma en el tiempo, aumento de la

actividad fisica

Diagnostico

En recién nacidos y nifilos pequefios, los estigmas cutaneos pueden ser la Unica
indicacion de una médula espinal atada. Una historia notable por la disminucién del
movimiento de las extremidades inferiores o el incumplimiento de los hitos del
desarrollo sugiere la presencia de sintomas neuroldgicos. Una historia de goteo
urinario, periodos secos disminuidos entre cambios de pafial o accidentes frecuentes

(es decir, enuresis 0 encopresis) en un nifio previamente entrenado para ir al bafo
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sugieren alteraciones genitourinarias y / o gastrointestinales. Es dificil de detectar en
bebés y nifios pequefios que no han obtenido la continencia total (es decir, que no
estan entrenados para ir al bafio) o que carecen de la capacidad de comunicar tales

quejas.

En nifios pequefios y adolescentes, el deterioro neurolégico es una manifestacion
comun. La historia del nifio pequefio puede ser notable por alteraciones de la marcha
(por ejemplo, marcha inestable, marcha amplia o retraso en la deambulacion), hitos
retrasados o regresion de hitos alcanzados previamente. Por el contrario, los nifios
mayores y los adolescentes pueden informar la progresion de las alteraciones motoras
como lo demuestran los antecedentes de debilidad asimétrica de las extremidades
inferiores, alteraciones de la marcha (p. Ej., Una pierna torpe o el arrastrar del pie
afectado) o dificultad para correr.Una historia de cambios funcionales en el sistema
genitourinario y gastrointestinal incluye incontinencia fecal, estrefiimiento, incontinencia
urinaria, frecuencia urinaria, urgencia urinaria, retencion urinaria o infeccion recurrente

del tracto urinario.

Una historia de dolor es comun en la poblaciéon adolescente y adulta, pero es rara en
nifos pequefos. Se ha formulado la hipotesis de que los nifios menores de 6 afios
carecen de la capacidad de localizar el dolor y comunicar esta manifestacion. Si un
niflo pequefio reporta dolor, a menudo es insidioso, esta mal localizado, estéa confinado
a la regién sacra y raramente se irradia a las extremidades inferiores. Por el contrario,
mas del 90% de los nifios en edad escolar, adolescentes y adultos de edades
comprendidas entre los 7 y los 25 afios experimentan un dolor no dermatolégico
constante, descrito como una sensacion de shock con localizacion en las extremidades
inferiores, regién espinal lumbosacra o region perineal. Aunque el dolor es casi siempre
un sintoma universal en adolescentes, los nifios pequefios aun pueden describir el

dolor usando un vocabulario desconocido o un comportamiento inusual.

No solo es importante la deteccién temprana debe realizarse una busqueda cuidadosa

de otros hallazgos asociados, incluyendo marcha espastica, debilidad de las
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extremidades inferiores, atrofia muscular, escoliosis, deformidades del pie, dolor,
reflejos anormales y signos externos (por ejemplo, lipoma subcutaneo, tracto sinusal
dérmico, parche peludo o marca de nacimiento angiomatosa), casi siempre se muestra
una espina bifida en el area lumbosacra. La posicion baja del cono medular se

demuestra mejor con la mielografia con el paciente en decubito supino.

El tratamiento quirargico con liberacion de la médula anclada mediante la seccion del
filum terminale y / o el extremo caudal del lipoma debe hacerse temprano. El anclaje
del cono por bandas y / o lipoma llevara al estiramiento de la médula espinal y las
raices nerviosas. Se ha demostrado experimentalmente que el efecto de cualquier
estiramiento local del cordon se absorbe a una corta distancia por encima o por debajo
del nivel de estiramiento, lo que puede explicar los sintomas localizados en las
regiones lumbar y sacra.
Cuando no haya una causa obvia para una vejiga neurogénica, se deben realizar
radiografias de la columna lumbosacra. En aquellos casos en que la espina bifida esta
presente, se debe realizar una mielografia diagnostica para descartar un crecimiento
lipomatoso. La deteccion temprana con liberacion quirdrgica inmediata de la médula
espinal es importante para que la disfunciéon de la vejiga y otros defectos neuroldgicos

puedan ser reversibles. (24)

Complicaciones ortopédicas

Los pacientes con mielomeningocele a menudo muestran déficits neuroldgicos
por debajo del nivel de la lesién, que involucran tanto funciones motoras como
sensoriales. Esta definicién podria ocasionar debilidad en las extremidades inferiores o
paralisis que obstaculiza o impide caminar, y la falta de sensibilidad que aumenta el
riesgo de Ulceras por presion, es decir que el mielomeningocele representa la mayoria
de los diagnosticos de mielodisplasia con la afeccién patolégica que generalmente

ocurre en la region lumbar o sacra. Los pacientes con lesiones en el sacro con
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frecuencia pueden caminar, mientras que los pacientes con lesiones en el nivel mas

alto tienen una probabilidad creciente de pérdida de la funcién de la extremidad inferior.

Las anormalidades ortopédicas en pacientes con mielomeningocele son
causadas por la accion muscular desequilibrada alrededor de las articulaciones,
paralisis y disminucién de la sensibilidad en las extremidades inferiores. Algunos de
estos problemas son cronicos o lentamente progresivos, y otros pueden surgir de forma
aguda debido a la disfuncion neuroldgica progresiva, que puede ser causada por un

cable atado o un mal funcionamiento de la derivacion.

Con frecuencia se observan anormalidades ortopédicas como talipes (pie
zambo), contracturas, luxacion de cadera, escoliosis y cifosis. Una fuerte correlacion es
evidente entre el nivel axial de la lesion y el grado de discapacidad experimentada por
los pacientes. Un estudio de seguimiento de 40 afios de 117 nifios cuyas lesiones
fueron reparadas en el Reino Unido durante los afios 1960 y 1970 encontr6 una tasa de
supervivencia del 17% entre aquellos con lesiones por encima de la undécima vértebra
toracica (T11); por el contrario, el 61% de los individuos con lesiones debajo de la
tercera vena lumbar (L3) estaban vivos al final del estudio. Menos sobrevivientes fueron
moviles (caminantes comunitarios) y libres de Ulceras por presion en el grupo "por

encima de T11" que en el grupo "por debajo de L3". (25)

El cuidado ortopédico del nifio con mielomeningocele se ve desafiado por la
presencia de multiples comorbilidades médicas que deben tenerse en cuenta en
cualquier plan de tratamiento. Estas comorbilidades incluyen afectacion del sistema
nervioso central (Hidrocefalia), complicaciones de la médula espinal (Siringomielia y
anclaje), complicaciones del tracto urinario (Incontinencia urinaria y disfuncion renal),
incontinencia intestinal, piel insensible y alergia al latex. Por esta razén, siempre que
sea posible, la atencion ortopédica debe brindarse como parte de un equipo

multidisciplinario que trabaje junto con neurocirugia, urologia y la fisiatria o fisioterapia.
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Diagnostico

El diagnéstico prenatal se logra mediante ultrasonografia, lo que permite a las
mujeres buscar la interrupcion del embarazo. Las personas que sobreviven hasta el
nacimiento tienen sus lesiones cerradas quirdrgicamente, con el tratamiento posterior
de los defectos asociados, incluida la malformacién cerebral de Chiari I, la hidrocefalia

y las secuelas uroldgicas y ortopédicas.

Tratamiento

El tratamiento ortopédico debe dirigirse a corregir las deformidades que pueden
interferir con la funciébn, mantener la postura y promover la deambulacion para
maximizar la funcibn y la independencia, si es posible. Las personas con
mielomeningocele a menudo tienen deformidades esqueléticas congénitas que
involucran los pies, las rodillas, las caderas y la columna vertebral. La accién muscular
desbalanceada alrededor de las articulaciones contribuye a la disfuncion ortopédica.
Para algunos pacientes, los objetivos funcionales pueden incluir ambulacion usando
ortesis. Ademas, el cirujano ortopédico debe controlar el equilibrio espinal y la
deformidad. Debido a que los cambios agudos en los problemas ortopédicos pueden
ser causados por eventos neuroldgicos agudos, el examen ortopédico también ayuda a

controlar el estado neurologico del paciente. (26)

Escoliosis

La escoliosis ocurre en la mayoria de los nifios con lesiones por encima de la
segunda vértebra lumbar (L2). La escoliosis nueva o rapidamente progresiva en un
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individuo con mielomeningocele puede ser causada por una complicacién neuroldgica
reversible, como un mal funcionamiento de la derivacioén, una médula anclada y / o

hidromielia, y debe provocar una evaluacion neurolédgica exhaustiva.

Complicaciones Cardioldgicas

La cardiopatia congénita es una de las principales causas de morbilidad en la
infancia. El defecto del tabique auricular (TEA), el defecto del septo ventricular (CIV) y
la tetralogia de Fallot (TOF) son las tres causas mas comunes de defectos cardiacos
en lactantes con Mielomeningocele. Ademéas del defecto del tabique auricular, la
mayoria de las anomalias cardiacas congénitas se detectan en la primera infancia. Los
defectos cardiacos congénitos en pacientes con mielomeningocele se han observado
con mayor frecuencia en asociacion con malformaciones esqueléticas, que incluyen
escoliosis, hemiveértebras, anomalias de mudltiples costillas y asimetria de la pared
toracica. Algunas anomalias cardiacas pueden resolverse espontaneamente a medida
gue los nifios crecen, por lo tanto, la incidencia de estas anomalias podria ser

subestimada al evaluar el periodo neonatal o de la infancia. (27)

Manejo intestinal

En casi todos los individuos con mielomeningocele, la inervacién del intestino y
el ano se ven afectados, lo que conduce a dismotilidad y control del esfinter deficiente,
y con frecuencia a la incontinencia fecal. La incontinencia intestinal ocurre en 60 a 70
por ciento y es una preocupacion importante para las personas con mielomeningocele y
sus familias (28). La incontinencia fecal puede afectar las relaciones sociales y la
autoestima, y el manejo de este problema requiere mucho tiempo y limita la
independencia. La disminucion de la motilidad intestinal a menudo conduce al

estrefiimiento y a la impactacion fecal, lo que causa una elevacion de la presion
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intraabdominal y puede conducir a un mal funcionamiento de la derivacion. La
impactacion también puede causar encopresis liquida, que a veces la familia confunde

con un episodio de diarrea. (29)

Ademas, estudios han revelado trastornos de deglucion caracterizados por
dificultad en la formacién de bolos, reflujo nasofaringeo y gastroesofagico, aspiracion
tragueobronquial y paralisis de las cuerdas vocales, asi como un tiempo de transito
colénico medio mas largo no relacionado con el nivel de la lesién espinal y la reduccion
de la presion del esfinter anal. ElI mal funcionamiento del cortocircuito
ventriculoperitoneal puede ocurrir en pacientes con mielomeningocele, y el
estreflimiento severo que aumenta la presion intraabdominal que resulta en aumento
de la presion intracraneal, es una de las causas. Los estudios de sensibilidad visceral
con el barostato revelan que los nifios con estrefiimiento con MMC presentan alteracion
del tono rectal, alteracion de la respuesta a los alimentos y la hipersensibilidad visceral

posprandial. (30)

Complicaciones Urologicas

En la mayoria de los pacientes, un evento neurologico claro, como una lesion
cerebral traumatica, un accidente cerebrovascular (ACV), lesion de la médula espinal
(SCI) o la aparicién de esclerosis multiple (EM) precede a los sintomas uroldgicos. Si
un evento neuroldgico ha conducido a sintomas, establezca la funcion y los sintomas

de miccion premorbida.

2.2 Vejiga Neurogénica
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Casi todos los pacientes con mielomeningocele tienen disfuncion de la vejiga
(vejiga neurogénica). Esto puede afectar adversamente la continencia urinaria y la
calidad de vida del paciente, asi como también puede conducir al deterioro progresivo
del tracto urinario superior y a la insuficiencia renal cronica. Entre el 30 y el 40 por
ciento de los nifios con mielomeningocele desarrollan algun grado de disfuncion renal.
El tratamiento para reducir la presion de la vejiga y minimizar la estasis urinaria a

menudo previene o atenla esta complicacion.

El mielomeningocele (MMC) es una malformacién congénita del sistema
nervioso central causada por una falla en el proceso de neurulacion al inicio del
embarazo. La prevalencia de MMC varia segun el continente, la region, la raza, la etnia
y el periodo de tiempo. Los pacientes con MMC presentan muchas anormalidades y los
sistemas nervioso, esquelético y urinario son los mas afectados. Las inervaciones
inapropiadas de la vejiga urinaria pueden causar un funcionamiento anormal durante la
fase de almacenamiento y vaciamiento, y de esta manera también pueden conducir a

dafio / falla renal, con la terapia de reemplazo renal incluida. (31)

La insuficiencia renal sigue siendo la complicacion mas grave y sigue siendo la
principal causa de muerte tanto en adultos como en nifios con Mielomeningocele desde
finales de la década de 1950 cuando se establecieron dispositivos de derivacion para
tratar la hidrocefalia. El estudio de Muralikrishna et al. revel6 que la edad mediana de
trasplante renal en pacientes con MMC fue de 27 afos. Los principios se basan en
garantizar una baja presion intravesical, un cateterismo intermitente limpio y la
prevencion de infecciones del tracto urinario (ITU) en nifios con MMC. Se puede llegar

a la conclusion los nifios con MMC tienen un alto riesgo de insuficiencia renal.(32)

2.2.1 Fisiologia
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La funcion normal de la vejiga urinaria es almacenar y expulsar la orina de forma
coordinada y controlada. Esta actividad coordinada esta regulada por el sistema
nervioso central. La Vejiga neurogénica es un término que se aplica al mal
funcionamiento de la vejiga urinaria debido a la disfuncién neurologica que surge de

traumas, enfermedades o lesiones internas o externas.

Los sintomas de la vejiga neurogénica varian desde la falta de actividad del detrusor
hasta la hiperactividad, dependiendo del sitio de la lesion neurolégica. El esfinter
urinario también puede verse afectado, lo que produce una falta de actividad o
hiperactividad del esfinter y una pérdida de la coordinacion del esfinter con la funcion
de la vejiga. La terapia apropiada para la vejiga neurogénica y un resultado exitoso del
tratamiento se basan en un diagndstico preciso a través de una cuidadosa historia
médica y miccional, junto con una variedad de exdmenes clinicos, incluida la

urodinamica y los estudios selectivos de imagenes radiograficas. (33)

La miccion normal es esencialmente un reflejo espinal modulado por el sistema
nervioso central (cerebro y médula espinal), que coordina la funcion de la vejiga y la
uretra. La vejiga y la uretra estan inervadas por 3 conjuntos de nervios periféricos que
provienen del sistema nervioso autbnomo (SNA) y del sistema nervioso somatico. El
sistema nervioso central esta compuesto por el cerebro, el tronco encefalico y la

médula espinal.

Cerebro

El cerebro es el control maestro de todo el sistema urinario. El control cognitivo de la
miccidn se logra mediante la comunicacion de una cantidad de estructuras cerebrales a
la sustancia gris periacueductal, que luego ejerce control sobre el centro de miccién
pontino para suprimir o desencadenar un reflejo miccional. En general, el cerebro
recibe informacion a través de vias aferentes que ascienden desde la vejiga y

proporcionan informacion sobre cuan completa esta la vejiga. Los centros superiores
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del cerebro determinan si es socialmente aceptable anular y desencadenar estructuras

bajas para permitir o suprimir el reflejo miccional.

Como resultado de la dependencia de los centros cerebrales superiores, ciertas
lesiones o enfermedades cerebrales pueden provocar la pérdida del control voluntario
del reflejo de miccidon normal, asi como sintomas tales como la urgencia urinaria. La
sefal transmitida por el cerebro se encamina a través de 2 segmentos intermedios (el

tronco encefalico y la médula espinal sacra) antes de llegar a la vejiga. (34)

Tronco encefélico

El tronco encefalico se encuentra en la base del craneo. Dentro del tronco encefélico se
encuentra la protuberancia, un area especializada que sirve como un importante centro
de relevo entre el cerebro y la vejiga. La protuberancia es responsable de coordinar las
actividades de los esfinteres urinarios y la vejiga. El proceso mecanico de la miccién se
coordina en un area de la protuberancia conocida como el centro de miccion pontino
(PMC). ElI PMC coordina la relajacion del esfinter uretral y la contraccion del detrusor
para facilitar la miccion. La protuberancia transmite informacién aferente desde la vejiga
a los centros cerebrales superiores, que a su vez se comunican con la sustancia gris
periacueductal, una estacion de retransmision que recoge la mayor entrada del centro

cerebral y la procesa para indicar al PMC que dispare o suprima el reflejo miccional.

Las sensaciones conscientes asociadas con la actividad de la vejiga se transmiten a la
protuberancia de la corteza cerebral. La interaccion de una variedad de sistemas
neuronales excitatorios e inhibidores influye en la actividad del PMC, que por defecto
intenta activar el reflejo miccional. Este reflejo miccional hace que los esfinteres
uretrales se abran mientras se facilita que el detrusor se contraiga y expulse la orina.
Cuando la vejiga se llena, los receptores de estiramiento del musculo detrusor envian

una sefial a la protuberancia, que a su vez lo notifica al cerebro. Las personas perciben
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esta sefal (plenitud de la vejiga) como un deseo repentino de orinar o necesidad

urinaria.

En situaciones normales, el cerebro envia una sefal inhibitoria a la
protuberancia a través de la sustancia gris periacueductal para inhibir la contraccion de
la vejiga hasta que se encuentre un bafio. Cuando el PMC se desactiva, el deseo de
orinar desaparece, lo que permite que el paciente demore la miccion hasta encontrar
un lugar y un momento socialmente aceptables. Cuando la miccion es apropiada, el
cerebro elimina su supresion del PMC a través de la sustancia gris periacueductal,

permitiendo que el esfinter urinario se abra y el detrusor se contraiga y vacie la vejiga.

Médula espinal

La médula espinal se extiende desde el tronco encefalico hasta la columna lumbosacra.
Se encuentra en el canal espinal y estd protegido por el liquido cefalorraquideo, las
meninges y la columna vertebral. La médula espinal funciona como una larga via de
comunicaciéon entre el tronco encefalico y la médula espinal sacra. Cuando el cordon
sacro recibe la informaciéon sensorial de la vejiga, esta sefal viaja por la médula espinal
hacia la protuberancia y luego a los centros superiores del cerebro. El cerebro
interpreta esta sefial y envia una respuesta a través de la protuberancia que viaja por la
médula espinal hasta el corddn sacro y, posteriormente, a la vejiga. Esta sefial de
"respuesta”, parte del reflejo miccional, puede ser suprimida por la sustancia gris

periacueductal que inhibe la protuberancia. (35)

En el ciclo normal de llenado y vaciado de la vejiga, la médula espinal actia como un
intermediario importante entre la protuberancia y la médula sacra. Una médula espinal
intacta es critica para la miccién normal. Dependiendo del nivel de lesion, una lesion de
la médula espinal puede conducir a la frecuencia urinaria, urgencia e incontinencia
urinaria, lo que puede complicarse por la dificultad para vaciar la vejiga. Esto ocurre
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porque la vejiga urinaria y el esfinter ya no estdn coordinados y ambos ejercen

hiperactividad, una afeccién denominada disinergia del esfinter detrusor (DDS).

La médula espinal sacra es la porcion terminal de la médula espinal, situada en
la parte inferior de la espalda en el area lumbar. Esta es una porcion especializada de
la médula espinal conocida como el centro reflejo sacro. Es responsable de las
contracciones de la vejiga. El centro reflejo sacro es el centro miccional primitivo. En los
bebés, el centro superior del control de miccién (el cerebro) no esta lo suficientemente
maduro como para controlar la vejiga, por lo que el control de la miccidén proviene de
sefales enviadas desde el cordon sacro. Cuando la orina llena la vejiga infantil, se

envia una sefial de excitacion al corddn sacro.

Cuando el cordon sacro recibe esta sefal, el centro reflejo espinal activa
automéaticamente el detrusor para que se contraiga. El resultado es contracciones
involuntarias del detrusor con miccion coordinada. Se produce un ciclo continuo de
llenado y vaciado de la vejiga, por lo que los bebés y los nifios pequefios dependen de

los pafiales hasta que entren en el inodoro.

La lesion grave del cordon sacro produce la pérdida de la funcién de la vejiga.
Los pacientes afectados pueden desarrollar retencién urinaria, llamada arreflexia del
detrusor. El detrusor no podra contraerse, por lo que el paciente no podra orinar y se

producira la retencién urinaria.

2.2.2 Fisiopatologia

Si ocurre un problema dentro del sistema nervioso, todo el ciclo de miccién se ve
afectado. Cualquier parte del sistema nervioso puede verse afectada, incluido el

cerebro, la protuberancia, la médula espinal, la médula sacra y los nervios periféricos.
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Una condicién de miccion disfuncional da lugar a diferentes sintomas, que van desde la

retencidn urinaria aguda a una vejiga hiperactiva o una combinacién de ambos.

v La incontinencia urinaria es el resultado de una disfuncion de la vejiga, el

esfinter o ambas.

v La vejiga hiperactiva se asocia con los sintomas de incontinencia de
urgencia.
v La falta de actividad del esfinter (resistencia disminuida) produce

incontinencia de esfuerzo sintomatica. Una combinacién de hiperactividad del detrusor

y la falta de actividad del esfinter puede dar lugar a sintomas mixtos.

2.2.3 Causas

Las causas de la vejiga neurogenica las podemos dividir en 4:

Lesiones cerebrales
Lesiones en la médula espinal

Lesiones en el cordon sacro

H wnN P

Lesiones a nivel de nervios periféricos

Los ejemplos tipicos de una lesion cerebral son apoplejia, tumor cerebral y
traumatismo craneoencefalico, la hidrocefalia, la paralisis cerebral y el sindrome de
Shy-Drager también son patologias del sistema nervioso central que afectan la funcion
miccional. Por otro lado, las causas tipicas del cordon sacro son un tumor del cordon
sacro, una hernia discal y lesiones que aplastan la pelvis. Y lesiones a nivel de nervios
periféricos la diabetes mellitus, el SIDA y la lesion iatrogénica pueden provocar una

neuropatia periférica que causa retencion urinaria.
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En este estudio nos dedicaremos a revisar las lesiones en la médula espinal ya
gue dentro de dicho grupo se encuentra el Mielomeningocele como causa de vejiga
neurogénica. Las enfermedades o lesiones de la médula espinal entre la protuberancia
y la médula espinal sacra también producen vejiga hiperactiva, a menudo acompafiada
de incontinencia de urgencia. La vejiga se vacia demasiado frecuentemente y la
imagen general puede ser similar a la de una lesion cerebral, excepto que el esfinter

externo puede paradéjicamente contraerse.

Si tanto la vejiga como el esfinter externo se vuelven espasticos al mismo
tiempo, la persona afectada sentira un deseo abrumador de orinar, pero solo una
pequefia cantidad de orina puede salir goteando. Esto se denomina disinergia detrusor-
esfinter, ya que la vejiga y el esfinter externo no estan en sinergia. Los nifios que nacen
con mielomeningocele pueden tener vejiga neurogénica desde el nacimiento o pueden

desarrollarla mas tarde al crecer debido al anclaje de la médula espinal.

Casi todos los pacientes con mielomeningocele tienen disfuncion de la vejiga
(vejiga neurogénica), y algunos pueden desarrollar un deterioro progresivo del tracto
urinario superior y la enfermedad renal crénica. El tratamiento para reducir la presion
de la vejiga y minimizar la estasis urinaria usualmente previene o atenla esta
importante complicacién. También es importante prestar atencion a la funcion del tracto
urinario porgue los cambios en la funcion de la vejiga pueden ser la Unica indicacion de
un cambio en la funcibn neurolégica y deben provocar una evaluacion del

funcionamiento defectuoso de la derivacion o la cuerda atada.

Mal funcionamiento de Shunt

Cualquier deterioro neurologico, ya sea nuevos déficits, deterioro de las

extremidades inferiores o la funcién del tracto urinario, disminucion del rendimiento
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escolar u otros signos o sintomas como cefalea, vomitos, letargo, papiledema, dolor en
el sitio de reparacion del mielomeningocele en un paciente con una derivacion
ventriculoperitoneal, debe solicitar la evaluacion de un posible mal funcionamiento de la
derivacion. Identificar a los pacientes que pueden tener un mal funcionamiento de la
derivacién en esta poblacion puede ser dificil ya que los signos y sintomas clasicos
pueden estar ausentes. Los signos y sintomas tienden a ser consistentes para un

paciente dado, pero varian entre individuos. (36)

Patrones de disfuncién miccional

Si bien el nivel de lesibn a menudo es predictivo de las caracteristicas clinicas y
urodinamicas observadas, cada paciente individual es diferente. La evaluacién
urodinamica ayuda a caracterizar la disfuncién miccional basal e identificar a los

pacientes en riesgo de deterioro del tracto superior.

Lesiones suprapontinas

Las lesiones neurologicas por encima del PMC, que incluyen CVA y tumor cerebral,
generalmente afectan a la miccion. La hiperactividad del detrusor sin disinergia del
esfinter detrusor es el hallazgo urodinAmico esperado. En circunstancias normales, el
esfinter debe permanecer relajado durante la contraccion de la vejiga, y la sensaciéon

de la vejiga a menudo esta intacta.

Lesiones supraacral

La urodinamica en pacientes con lesiones de la médula espinal a menudo demuestra
una combinacién de hiperactividad del detrusor (DE) y disinergia del esfinter externo-
detrusor (DEDS), que es una falla intermitente o completa de la relajacion del esfinter
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urinario durante la contraccién y miccion de la vejiga. Se informa que DESD ocurre en
96% de los pacientes con lesiones supraescorales de la médula espinal. Estos
pacientes a menudo desarrollan altas presiones miccionales intravesicales para
superar la contraccion del esfinter externo, lo que lleva a la hidronefrosis y al deterioro

del tracto urinario superior.

Lesiones sacras

El dafio en el nivel de la médula espinal sacra por lo general resulta en una vejiga
acontractil altamente compatible. El esfinter externo generalmente permanece funcional
a este nivel, lo que puede contribuir a la sobredistension de la vejiga. Los pacientes con
lesiones distales al sacro corren el riesgo de perder el cumplimiento con el tiempo. Los
individuos con lesiones espinales sacras a menudo se desenvuelven bien con el
cateterismo intermitente, ya que deben tener destreza manual para realizar Cl, y el

esfinter intacto mantiene la continencia.

Datos neuroquirargicos

Con base en los datos neuroquirdrgicos, segun la region de la lesion, los

pacientes con Mielomeningocele se dividen en 4 grupos:

Cervical
Toracolumbar (Th-L)
Lumbar-sacro (L-S)
Sacro (S)

w0 NP
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El diagnéstico urodinamico se clasifica como hiperactividad del detrusor
neurogénica (NDO), discoordinacion detrusor-esfinter neurogénica (NDSD), vejiga
flexiforme (AB), mal cumplimiento de la pared de la vejiga (PBC) y funciéon normal de la
vejiga (NBF). Usualmente la hiperactividad del detrusor vejiga neurogénica es el

diagnéstico urodinamico mas frecuente en todos los grupos de pacientes. (37)

Preservacion de la funcion del tracto urinario superior

La evaluacion del paciente con una lesion de la médula espinal como
mielomeningocele es crucial. Las complicaciones urolégicas como la urosepsis y la
insuficiencia renal son la principal causa de mortalidad en estos pacientes, sin
embargo, la mejora en el control, los antibiéticos y el manejo del paciente han ayudado

a aumentar la esperanza de vida de estos pacientes. (38)

2.2.4 Evaluacion uroldgica

De acuerdo con las guias de practica clinica del Consortium for Spinal Cord
Medicine, los pacientes con lesion de la médula espinal deben someterse a una
evaluacion urolégica anual. Sin embargo, hasta la actualidad no hay un consenso sobre
el tipo especifico de prueba que se debe realizar o su frecuencia. Es importante realizar
una evaluacion del tracto urinario superior para evaluar su funcion (escaneos renales,
creatinina sérica), asi como también pruebas para evaluar la anatomia (ecografia o

tomografia computarizada).

Las evaluaciones del tracto inferior incluyen la urodinamia o estudio urodindmico
para medir la funcion de la vejiga, el cistograma para detectar el reflujo y la cistoscopia
para evaluar la anatomia de la vejiga. No se han realizado estudios para determinar la

frecuencia 6ptima de las evaluaciones de seguimiento. En resumen, la evaluacién
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inicial del paciente con lesion de la médula espinal incluye un estudio urodindmico de
referencia (UDS), radiografia abdominal y ultrasonido renal / vesical. Después de que
un paciente se haya sometido a un procedimiento de UDS inicial, las opciones de
manejo se determinan segun la preferencia del paciente y las manifestaciones clinicas

segun el nivel de la lesion. (39)

La mayoria de los pacientes con mielomeningocele son diagnosticados como
recién nacidos. Para estos pacientes, se debe realizar una ecografia de los rifiones y la
vejiga poco después del nacimiento. Este estudio detecta la presencia de hidronefrosis
o hidrouréter y evalta el grosor y la distension de la pared vesical. La ecografia se
debe realizar después de que se haya resuelto el agotamiento del volumen

intravascular fisiolégico del recién nacido (después del 3er dia de vida).

Antes del alta del hospital, o de cuatro a seis semanas a partir de entonces, la funcién
de la vejiga neurogénica debe evaluarse con los siguientes estudios, idealmente

realizados al mismo tiempo, en la forma de un estudio de video-urodinamia:

e C(Cistouretrograma miccional (CUGM), que descarta o documenta el reflujo
vesicoureteral, y evalla la pared de la vejiga (lisa versus trabeculada), la capacidad de

la vejiga y el residuo post vacio.

e Cistometrograma (CMG) y electromiograma (EMG) (estudios urodinamicos), que
miden las presiones de la vejiga durante el llenado y la miccién, evalian las
contracciones desinhibidas y evaltan la funcién del cuello de la vejiga y el esfinter

externo durante el llenado y la miccion.

Una vejiga normal tendra paredes lisas, sin reflujo vesicoureteral, sin contracciones
desinhibidas, se llena y vacia a baja presion, y al vaciarse exhibe coordinacion de la
vejiga, contrayéndose con la relajacion del suelo pélvico. Una vejiga neurogénica
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puede presentar problemas con cualquiera o todas estas funciones normales de la

vejiga. (40)

Urodinamica de seguimiento

Los pacientes con vejiga neurogénica tienen un riesgo a largo plazo de dafio
secundario del tracto urinario superior. Los sintomas no son confiables y la urodinamica
de seguimiento es el Unico método para determinar la seguridad de las presiones de la
vejiga. La vejiga neurogénica es manejada por una amplia seccidbn de medicos
especialistas. La urodindmica de seguimiento puede identificar pacientes en riesgo,
prevenir la disfuncién renal y mejorar la calidad de vida del paciente. Es por esto que

existe una necesidad urgente de mas evidencia sobre este importante tema. (41)

Los pacientes con vejiga neurogénica tienen riesgo de dafio a largo plazo en el
tracto superior. Esto es a pesar del estado funcional y anatémico normal de los rifiones
temprano en el curso de la enfermedad, como el mielomeningocele que tienen tractos
superiores normales al inicio, cuando se evalian en la infancia. Sin embargo, una
proporcién significativa de estos pacientes puede desarrollar disfuncion renal con el
tiempo. Se ha demostrado que el dafio en las vias superiores es secundario a un tracto
urinario inferior anormal. Los sintomas son una guia deficiente para la disfuncion del

tracto urinario bajo, especialmente en un entorno de disfuncion neurogénica. (42)

Teniendo en cuenta estos hechos, la urodinamica sigue siendo utilizada en el
tratamiento de pacientes con vejiga neurogénica. La urodindmica inicial es importante
en la planificacion de la terapia. Sin embargo, esta claro que muchos pacientes con
vejiga neurogénica continban deteriorandose en el seguimiento. A pesar del

cateterismo intermitente limpio (CIC), del cual hablaremos mas adelante. Lograr y
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mantener presiones de almacenamiento seguras es fundamental para garantizar la

seguridad a largo plazo del tracto superior. (43)

Examen Urodinamico

La prueba fluoro-urodindmica es un estudio invasivo especializado que involucra
la colocacion de catéteres uretrales y rectales para estudiar la vejiga durante el llenado
y la miccion en un nifio despierto. La informacidon obtenida incluye la evaluacion de la
inestabilidad del detrusor, la incontinencia, el cumplimiento, la presion de la vejiga, la
capacidad de la vejiga, el indice de flujo de orina, la actividad del esfinter y el vaciado
de la vejiga. La vejiga se llena de contraste durante una prueba urodindmica, lo que

permite la visualizacion radiografica.

Las pruebas urodinamicas detectan anormalidades durante la fase de llenado y
se cree gue son utiles para separar el trastorno mas comun de la vejiga hiperactiva
(anomalia de la fase de llenado) de la miccion disfuncional debido a la contraccion

anormal del esfinter o de la musculatura pélvica durante la miccion. (44)

Indicaciones

Las pruebas urodinamicas generalmente se reservan para las siguientes

condiciones:

e Una lesién neuroldgica conocida o sospechada.

e Disfuncion vesical grave con evidencia de dafo renal o hidronefrosis.

e Ano imperforado

e Casos seleccionados de anatomia anormal del tracto urinario, como vélvulas
uretrales posteriores.

e Nifios con disfuncién vesical funcional sospechada que es refractaria al tratamiento
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en el que el diagnostico aun permanece incierto después de la obtencién de imagenes

urologicas y la medicion del flujo urinario.

Patrones Urodinamicos

Aunque los valores estandar estan disponibles para los estudios urodindmicos
en nifios, se debe tener cuidado en la interpretacion de los resultados, especialmente
en los lactantes en los que la disfuncidon urodindmica transitoria ha mejorado con el
tiempo. Los trastornos miccionales y sus hallazgos urodindmicos incluyen los

siguientes:

e Vejiga hiperactiva: los nifios con vejiga hiperactiva tienen contracciones involuntarias
del detrusor durante la fase de llenado, lo que se conoce como hiperactividad del
detrusor, con una mayor presion de la vejiga de mas de 15 cm H20. No hay otras
anormalidades miccionales; estos nifios tienen actividad esfinteriana normal durante las
fases de llenado y vaciado, y contracciones normales del detrusor durante la miccion.
En el caso de series de nifios con sintomas de disfuncion miccional, la hiperactividad
del detrusor detectada por la prueba urodinamica esta presente en el 52 al 58 por
ciento de los pacientes en comparacién con solo el 5 al 18 por ciento de los nifios

asintomaticos.

e Miccion disfuncional: este trastorno ocurre en niflos con una lesion neuroldgica,
denominada disinergia del esfinter detrusor. En estos pacientes, hay una contraccion
anormal del esfinter uretral durante la miccion. Estos nifios tienen una funcion detrusor
normal durante las fases de llenado y vaciado, y la contraccion normal del esfinter
durante la fase de llenado. Sin embargo, hay un subgrupo de nifios con miccion

disfuncional que también tienen una vejiga hiperactiva. (45)
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e Vejiga no activa: los nifos con vejiga hipoactiva tienen una vejiga de gran capacidad
y un vaciado incompleto de la vejiga durante la miccion debido a la contraccion
inadecuada del detrusor. Estos nifios tienen una funcion normal del esfinter durante las

fases de llenado y vaciado.

Monitoreo

Los pacientes con mielomeningocele deben ser evaluados con ultrasonidos
renales y vesicales y estudios uroldgicos peridédicamente a lo largo de la vida. Estos
estudios supervisan los cambios en la funcion y anatomia del tracto urinario y guian las
decisiones de tratamiento. Los cambios en el tracto urinario pueden ocurrir por

cualquiera de las siguientes razones:

e La funcién de la vejiga puede cambiar dentro de los primeros meses de vida,
probablemente debido a la curacién después del cierre inicial de la columna vertebral al

nacer.

e La capacidad de una vejiga neurogénica puede no crecer a medida que el nifio crece,
como lo hace la vejiga normal. Como ejemplo, una vejiga infantil que acomoda 75 cc de
orina podria ser suficiente para un bebé, pero no para un nifio de cinco afios que

requiere el doble de esa capacidad.

e La funcién del tracto urinario inferior puede cambiar durante la infancia debido al
desarrollo de una médula espinal atada. La liberacién quirdrgica de una médula
anclada puede ser exitosa para mejorar la funcién uroldgica y evitard mas secuelas

neurologicas.

e La adherencia del nifio a un régimen de cateterismo intermitente y medicacién puede

variar.

42



e A medida que el nifio crece, las dosis de los medicamentos y el tamafio de los

catéteres deben aumentar.

Ultrasonido

Después de la evaluacién inicial al nacer, la ecografia renal y vesical debe
repetirse a los tres o cuatro meses de edad, después de que se complete la
recuperacion de la cirugia de la espalda y disminuya la hinchazén posquirdrgica de los
pacientes con mielomeningocele. Los hallazgos de hidronefrosis, hidrouréter, grosor
anormal de la pared de la vejiga o volumen residual postmiccional excesivo sugieren
mecanismos miccionales anormales y un riesgo de enfermedad renal crénica. El
estudio debe repetirse cada tres meses en el primer afo de vida, cada seis meses en el
segundo afio y luego todos los afios a partir de entonces. El ultrasonido debe realizarse
con mayor frecuencia si se presentan sintomas clinicos como infeccion del tracto
urinario (ITU), el paciente se somete a otra cirugia neuroquirdrgica o espinal (por
ejemplo, liberacion del cordon umbilical o fusion espinal), el incumplimiento del
cateterismo intermitente limpio (CIC) es sospechoso, o en el contexto de una vejiga
particularmente de alto riesgo. Se puede observar a los pacientes cada seis meses
nuevamente en la adolescencia, ya que es un momento de alto riesgo para el

incumplimiento.

Video-urodinamica

Se recomienda un cistouretrograma miccional (CUGM), cistometrograma (CMG)
y electromiograma (EMG) al nacer, de cuatro a seis meses, un afio, alrededor de tres a
cuatro afios de edad (porque este es un momento tipico para el entrenamiento para ir
al bafio), y cada dos o tres afios a partir de entonces. Ademas, debido a que los
cambios en la funcién del tracto urinario inferior pueden ser el primer signo de anclaje

de la médula espinal, la funcion del tracto urinario utilizando estos estudios de video-
43



urodinamia debe reevaluarse si hay un cambio en la continencia urinaria, nuevos
hallazgos ecograficos como hidronefrosis o recidiva UTIls. Ademas, los estudios
urodinamicos pueden repetirse para evaluar la efectividad de una intervencién, como la
medicacion, o si hay dudas sobre otros cambios neurogénicos, como cambios en la

funcion de la extremidad inferior. (46)

2.25 Tratamiento

Los objetivos para el manejo de la vejiga neurogénica en pacientes con
mielomeningocele son preservar la funcidn renal y que el paciente tenga continencia
independiente de intestino y vejiga a una edad apropiada para el desarrollo. La gestion
se basa en el ultrasonido, los sintomas y los hallazgos urodinamicos, asi como la
evaluacion psicosocial de la preparacion. El cateterismo intermitente limpio (CIC) se
recomienda para todos los pacientes con vejiga neurogénica. Se agregan agentes
anticolinérgicos para pacientes con vejigas de alta presién o vejigas hiperrefléxicas.
Para los pacientes con reflujo vesicoureteral, también se usan anticolinérgicos, y en
algunos casos se agregan antibidticos profilacticos. Los abordajes quirdrgicos pueden
ser Utiles para los pacientes en los que fall6 el tratamiento médico para la vejiga

neurogénica, o para facilitar el autocontrol y la continencia. (47)

Cateterismo intermitente limpio

Se recomienda el inicio temprano de CIC (es decir, poco después del
nacimiento) para todos los bebés con vejiga neurogénica. El objetivo de CIC es reducir
el riesgo de infeccion del tracto urinario (ITU) y sobredistension de la vejiga, lo que
puede conducir a hidronefrosis, reflujo vesicoureteral y enfermedad renal crénica. Hay

varias razones importantes para el inicio temprano de CIC:
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e El inicio temprano de CIC puede mejorar los resultados en comparacion con el inicio
posterior de CIC. En una serie de casos que informaron resultados después de al
menos 11 afios de CIC, el inicio precoz del CIC (<1 afio) se asocid con un menor
deterioro del tracto urinario en comparacion con el inicio tardio del tratamiento (> 3
afos). Otros estudios observacionales sugieren beneficios similares de la iniciacion
temprana de CIC, y algunos sugieren que existe una ventaja adicional para iniciar el
tratamiento durante los primeros tres meses de vida. El uso constante de regimenes

CIC ha reducido la necesidad de aumento de la vejiga. (48)

e La mayoria de las personas afectadas eventualmente requeriran que el CIC logre la
continencia o proteja los rifiones, y es mas facil comenzar un programa de CIC en la
infancia. Los niflos que fueron iniciados con CIC cuando eran bebés parecen tolerar y
cumplir mas con el CIC que los nifios que comienzan a edad méas avanzada. Es mas
dificil comenzar un programa de CIC en un nifio de cinco afios que un nifio que ha sido
previamente cateterizado. La mayoria de los nifios pueden realizar CIC de forma
independiente a los cinco afios de edad si se inicia durante la infancia.(49)
e |La autocateterizacion intermitente limpia tiene muy pocas complicaciones. Las
complicaciones son menores cuando se usan catéteres de tamafio 12 French o més, y

cuando se realiza autocateterizacion en lugar de cateterizacion asistida.

Algunos pacientes continuaran teniendo deterioro del tracto urinario a pesar de un
régimen optimo de CIC y medicamentos anticolinérgicos. En este caso, el vaciamiento
vesical nocturno puede ser Util. Esto se logra utilizando un catéter de drenaje continuo
durante el suefio o a través de un CIC nocturno programado. Si el vaciado nocturno de
la vejiga no tiene éxito, se puede necesitar una cistoplastia de aumento para lograr la

continencia y / o preservar la funcion renal.

El manejo del tracto urinario incluye el inicio temprano del cateterismo intermitente

limpio y un monitoreo cercano de los cambios en la funcion de la vejiga. La mayoria de
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los pacientes también se benefician de la medicacién anticolinérgica. Estas y otras
intervenciones también pueden mejorar la continencia urinaria, que tiene beneficios
sociales importantes, permitiendo que los nifios con mielomeningocele participen en

entornos educativos convencionales.

Anticolinérgicos

La medicacion anticolinérgica es apropiada para pacientes con
mielomeningocele que tienen vejigas de alta presion, vejigas hiperrefléxicas y / o reflujo
vesicoureteral (RVU). En estos pacientes, el RVU es secundario en naturaleza, porque
es causado por la presion intravesicular de la vejiga neurogénica. El manejo del RVU
secundario difiere del del RVU primario, que ocurre en un paciente sin vejiga

neurogénica.

Los pacientes con RVU secundario deben tratarse con un agente anticolinérgico para
reducir las presiones de llenado, CIC para evitar el sobrellenado y, en algunos casos,
antibidticos profilacticos para prevenir la infeccion. La eficacia de este régimen se
demostré en un estudio secuencial no aleatorizado, en el que los pacientes con vejiga
neurogénica fueron tratados con cateterismo intermitente limpio y oxibutinina. Durante
los cinco afios de seguimiento, el tracto urinario superior se deterior6 con menos
frecuencia en el grupo tratado en comparacion con los controles histéricos (8 versus 48

por ciento).

Resultados similares se observaron en una serie de casos de 144 nifios con
mielomeningocele, en la que solo el 3 por ciento de los nifios tratados con iniciacion
temprana de la CIC y los anticolinérgicos presentaban cicatrizacion renal o pérdida
parcial de la funcion renal. Esto se compara favorablemente con las altas tasas de
dafio parenquimatoso renal informadas en series mas antiguas en las que los nifios

fueron manejados de forma menos agresiva. En una de esas series, el 13 por ciento de
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los nifios desarrollaron dafio cortical a los dos afios y el 27 por ciento a los 10 afos.
Cabe destacar que en la serie de casos de 144 niflos descrita anteriormente, las
demoras en iniciar un régimen de CIC y la terapia anticolinérgica (p. Ej., Debido a

espina bifida no reconocida) se asociaron con mayores tasas de cicatrizacion renal.

Para un agente anticolinérgico, generalmente usamos oxibutinina en las siguientes

dosis:

e Para bebés <12 meses de edad, 0.1 mg / kg por via oral tres veces al dia (disponible

como jarabe de Ditropan, 1 mg / ml).

e Para nifos de uno a cinco afos, 0.2 mg / kg por dosis tres veces al dia (0 1 mg por

afio de edad por dosis).

e Para nifios =5 afos, usamos tabletas de oxibutinina (Ditropan), 5 mg por via oral tres

veces al dia.

Toxina botulinica

Se ha demostrado que la inyeccion de toxina botulinica tipo A
(onabotulinumtoxinA) reduce la presion de la vejiga en la vejiga neurogénica. Sin
embargo, no todos los pacientes con mielomeningocele tienen una respuesta clinica
significativa al tratamiento con toxina botulinica. Para aquellos que si responden, la
respuesta generalmente no es duradera y los tratamientos deben repetirse para
mantener la respuesta. En un estudio, la duracibn media de la respuesta fue de 15
meses (rango de 3 a 42 meses). Los pacientes con vejigas mal cumplidas son menos
propensos a responder. Otra desventaja del tratamiento con toxina botulinica es que

requiere anestesia general en nifios. (50)
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Por lo tanto, el tratamiento con toxina botulinica puede ser una alternativa razonable al
aumento de la vejiga, especialmente en pacientes con vejigas mas ddciles. También
puede ser Util en la situacion en la que hay un nifio muy pequefio, pequefo o fragil que
tiene una vejiga a muy alta presiébn pero que no toleraria la cirugia de aumento
invasivo. La toxina botulinica se puede usar para posponer el aumento uno o dos afos

mientras el nifio crece y / o se vuelve mas saludable y puede tolerar el aumento. (51)

Tratamiento quirugico

Varios procedimientos quirdrgicos se utilizan para controlar la vejiga neurogénica
en pacientes con mielomeningocele; estos estan dirigidos a prevenir complicaciones

renales, promover la continencia y facilitar la autocateterizacion.

Intervencidn fetal: es la reparacion in Utero del defecto del tubo neural se ha realizado.
Los resultados de las series de casos y un ensayo controlado aleatorizado indican que
la tasa de disfuncion de la vejiga después de la cirugia fetal es alta y parece ser similar

a la tasa entre los nifios que se someten a la reparacion posnatal. (52)(53)(54)

Aumento de la vejiga: el aumento de la vejiga se realiza en personas que, a pesar del
CIC y los medicamentos anticolinérgicos, contintan teniendo presiones vesicales muy
altas y necesitan una mayor capacidad de la vejiga para reducir esta presion y asi
preservar su funcion renal. El aumento de la vejiga también puede ser beneficioso para
pacientes con incontinencia severa que es refractaria al tratamiento médico. Hay una
mayor experiencia con el aumento de la vejiga entérica que la de autoaumento. El
aumento de vejiga entérico, también conocido como enterocistoplastia, es un
procedimiento en el cual se agrega un segmento detubularizado del intestino (ileon) a

la vejiga para aumentar la capacidad y disminuir la presion. (55)
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Cirugia de cuello de vejiga / salida: si la salida de la vejiga es débil, se puede
realizar una cirugia de cuello de salida / vejiga para agregar resistencia y obtener
continencia urinaria. Hay varios tipos de cirugia de cuello / salida de vejiga, que
incluyen agentes de carga endoscoépica, esfinteres urinarios artificiales y eslingas de
cuello de vejiga, y la eleccibn depende de las -caracteristicas individuales
(particularmente del sexo) del paciente. La mayoria de los cirujanos comienzan con
agentes volumétricos endoscopicos para la incontinencia menos severa seguida de una
correa para el cuello de la vejiga en las mujeres debido a la secuela negativa a largo

plazo asociada con los esfinteres urinarios artificiales.

Continente de cirugia de estoma cateterizable: un paciente que no puede cateterizar su
propia uretra puede beneficiarse de un canal cateterizable abdominal continente como
una apendicovesicostomia (Mitrofanoff) o ileovesicostomia (Monti). El canal se
construye entre la vejiga y la piel utilizando apéndice o intestino con la estoma colocado
a nivel del ombligo o en la parte inferior del abdomen. Esta ubicacion es mas accesible
gue la uretra y reduce el tiempo requerido para la cateterizacion intermitente limpia,
especialmente en mujeres con lesiones a nivel toracico. La complicacion mas comun es
la estenosis o la fuga de la estoma en la piel que puede requerir dilatacién o revisién

quirurgica.

Reimplante ureteral: este procedimiento rara vez es necesario. Ocasionalmente se
utiliza en pacientes seleccionados con reflujo persistente y deterioro del tracto superior,
o en aquellos con infecciones urinarias recurrentes (ITU) a pesar de un régimen éptimo
de cateterismo intermitente limpio, anticolinérgicos y antibioticos profilacticos. La
implantacion ureteral debe considerarse con precaucidn en pacientes con vejiga
neurogénica. En estos pacientes, el reflujo a menudo es causado por el aumento de la
presion de la vejiga mas que por el cierre incompetente o inadecuado de la unién
ureterovesical. Es importante optimizar el tratamiento médico para la vejiga

neurogénica antes de considerar el reimplante ureteral.
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Neurocirugia: si un individuo afectado desarrolla una médula espinal atada, se justifica
la intervencion neuroquirdrgica para preservar la funcion uroldgica basal y evitar un

mayor deterioro neurolégico. (56)

2.2.6 Infecciones del tracto urinario

La vejiga neurogénica es una complicacion comun y angustiante de los
pacientes con mielomeningocele. Las personas con disfuncién vesical neurogénica a
menudo no pueden vaciar por completo sus vejigas urinarias. Como resultado, muchos
de estos individuos deben realizar un cateterismo intermitente limpio (CIC) o utilizar
catéteres urinarios permanentes. El uso de catéteres urinarios se asocia con altas
tasas de infecciones del tracto urinario (IU), denominadas IU asociadas al catéter
(CAUTI). Las IU siguen siendo el tipo de infeccidbn méas frecuente en estos pacientes,

con un promedio de 2-5 episodios por afo.

Las infecciones del tracto urinario son una causa frecuente de morbilidad en
pacientes con vejiga neurogénica, porque los pacientes que carecen de sensacion no
experimentan disuria. En cambio, los sintomas pueden incluir fiebre, taquicardia,
sensacion de malestar, signos y sintomas de disreflexia autonémica, orina maloliente,
aumento de la espasticidad (en pacientes con lesiones de la motoneurona superior) y

letargo.

Las infecciones de vejiga son la complicacion mas comun de la vejiga
neurogénica. Las infecciones del tracto urinario (ITU) son una preocupacién comun en
las personas que realizan CIC. La mayoria de los pacientes tienen una colonizaciéon
bacteriana del tracto urinario y con frecuencia se encuentran anomalias en el analisis

de orina y en el cultivo de orina. Aproximadamente el 70 por ciento de los pacientes
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gue realizan CIC tienen bacteriuria, pero la mayoria son asintomaticos y no requieren
tratamiento. El andlisis de orina y el cultivo de orina solo deben realizarse en pacientes
sintoméaticos y posteriormente deben tratarse los resultados positivos. La orina turbia o
maloliente simple generalmente se puede tratar con fluidos crecientes y aumentar el

intervalo de CIC a cada una o dos horas durante 12 horas. (57)

Los sintomas que sugieren UTI incluyen dolor con CIC, hematuria macroscoépica, dolor
de espalda o abdominal, letargo, fiebre y / 0 vomitos. Los pacientes con estos sintomas
deben evaluarse con un cultivo de orina y tratarse. También se debe realizar una
evaluacion neuroldgica cuidadosa porque un mal funcionamiento o infeccion de la

derivacién ventriculoperitoneal puede simular los sintomas de una ITU.

El tratamiento para la infeccion urinaria sintomatica en pacientes con mielomeningocele
es generalmente similar al de otros nifios con ITU, con la excepcion de que los nifios
sometidos a CIC tienen un mayor riesgo de infeccién con organismos resistentes. La
terapia empirica mientras se esperan los resultados del cultivo de orina puede guiarse
por los resultados de cultivo previos y las susceptibilidades, si estan disponibles.
Cuando los resultados del cultivo de orina del episodio actual estan disponibles, la
terapia con antibiéticos se puede adaptar de acuerdo con las susceptibilidades del
uropatégeno identificado.(58)

Ademas de tratar la ITU, se debe obtener una historia completa para evaluar la causa
de la infeccion. Si la historia lo justifica, se debe realizar una evaluacién ecograficay / o
urodindmica. Los posibles desencadenantes de una ITU son el incumplimiento del
régimen de tratamiento, el estrefiimiento, un cambio en la dinamica de la vejiga (que
puede ser causado por el anclaje de la médula espinal) o la necesidad de ajustar un

régimen de tratamiento. (59)

Antibiéticos profilacticos
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La prevencién de las infecciones urinarias en pacientes con mielomeningocele
se centra en asegurar el vaciamiento vesical eficiente a través de CIC y mantener las
presiones seguras de la vejiga con la medicacion anticolinérgica indicada por los
estudios urodindmicos. El uso de profilaxis antibiética se lo utiliza solamente para raros
casos en el que presenten ITU sintomaticas (bacteriuria de alto grado con sintomas
clinicos como fiebre y leucocituria) en presencia de reflujo vesicoureteral, a pesar de la

optimizacion de la funcion de la vejiga con CIC y la medicacion anticolinérgica.

2.3 Las Leyes y la Salud

La Ley Orgéanica de la Salud es la responsable de la regulacién de los
establecimientos, procedimientos, investigaciones y campafias relacionadas con la

salud.

El Capitulo 1 del Derecho a la Salud y su proteccién se establece lo siguiente:”
Art. 1.- La salud es el completo estado de bienestar fisico, mental y social y no
solamente la ausencia de afecciones o enfermedades. Es un derecho humano
inalienable indivisible, irrenunciable e intransigible, cuya proteccion y garantia es
responsabilidad primordial del Estado; y, el resultado de un proceso colectivo de
interaccibn donde Estado, sociedad, familia e individuos convergen para la

construccion de ambientes, entornos y estilos de vida saludables”.

El articulo 32 de la Constitucién de la Republica elaborada por la Asamblea del
20 de octubre de 2008 sefiala: “La salud es un derecho que garantiza el Estado, cuya
realizacion se vincula al ejercicio de otros derechos, entre ellos el derecho al agua, la
alimentacion, la educacion, la cultura fisica, el trabajo, la seguridad social, los

ambientes sanos y otros que sustentan el buen vivir.
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El Estado garantizara este derecho mediante politicas econémicas, sociales,
culturales, educativas y ambientales; y el acceso permanente, oportuno y sin exclusion
a programas, acciones y servicios de promocion y atencion integral de salud, salud
sexual y salud reproductiva. La prestacién de los servicios de salud se regira por los
principios de equidad, universalidad, solidaridad, interculturalidad, calidad, eficiencia,

eficacia, precaucion y bioética, con enfoque de género y generacional.”

De acuerdo a la Codigo Orgénico de la Salud, sefiala:

Articulo 3: “La Salud es el estado de completo bienestar, mental, fisico y social, y
no solamente la ausencia de afecciones o enfermedades. La salud implica que todas
las necesidades fundamentales de las personas estén cubiertas como son sus
necesidades sanitarias, nutricionales, sociales y culturales. La salud debe ser
entendida en una doble dimension: como producto de los determinantes biolégicos,
econdmicos, sociales, politicos, culturales y ambientales; y, a la vez, como productor de

condiciones que permiten el desarrollo integral a nivel individual y colectivo.

Articulo 4: “El derecho a la salud consiste en el acceso universal, permanente,
oportuno y continuo a la atencion de alud de manera integral e integrada, de acuerdo a
la politica establecida por la Autoridad Sanitaria Nacional, para la promociéon de la
salud, la prevencion de la enfermedad, la recuperacion, la rehabilitacion y los cuidados

paliativos y de largo plazo.

Articulo 66: “La Autoridad Sanitaria Nacional promovera, de manera progresiva
gue de acuerdo a la necesidad del pais, se realice docencia e investigacion en todos
los niveles de atencion de salud, ademas de las actividades asistenciales, en conjunto

con las instituciones de educacidén superior que hayan sido evaluadas y acreditadas

53



para tales fines por las autoridades correspondientes, en establecimientos publicos y

privados.

Articulo 218: “El Estado, a través de la Autoridad Sanitaria Nacional garantizara
el acceso equitativo, efectivo y oportuno a medicamentos y dispositivos médicos de
calidad, seguros y eficaces, priorizando los intereses de la salud publica sobre los
econdémicos y comerciales, especialmente en situaciones de emergencia sanitaria y
desastres naturales o antropicos. Establecera las politicas y normativas especificas que
promuevan el acceso a medicamentos y dispositivos médicos y otras estrategias a

favor del uso racional de medicamentos.

Articulo 281: “La Autoridad Sanitaria Nacional priorizara la investigacion en
coordinacion con las autoridades competentes, de enfermedades que representen un
riesgo epidemiologico parar la poblacidon con el objetivo de caracterizarlas y

controlarlas”.
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3. CAPITULO 3: METODOLOGIA
3.1 Disefio de la investigacion

3.1.1 Tipo de estudio

El tipo de investigacion que se realizara, ser4 un estudio observacional,

analitico, no experimental, retrospectivo de asociacién con enfoque cuantitativo.
3.1.2 Alcance

El alcance de esta investigacion es descriptivo y analitico, con el fin de confirmar
0 negar la hipétesis presentada, mediente el andlisis de la relacion entre las variables

expuestas.
3.1.3 Lugar de investigacion

Se desarrollara en el Hospital Dr. Roberto Gilbert, de la ciudad de Guayaquil.

3.1.4 Periodo de la investigacion

El periodo de la investigacion se llevara a cabo entre los meses de Abril a
Diciembre del 2018.

3.1.5 Recursos empleados

Los Recursos Humanos empleados en este trabajo de investigacion fueron el

estudiante investigador, el tutor y cotutor respectivo.
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Los recursos materiales fueron: hojas, computadoras, cuaderno, lapiz, historias
clinicas de pacientes y revistas médicas como fuente principal para la extraccion de la

informacion.
3.1.6 Presupuesto

El presupuesto completo de este trabajo investigativo se presentard al final del

proyecto, sin embargo los gastos actuales son: Impresion/ hojas $20.

3.1.7 Matriz de operacionalizacion de variables

Variable Definicion Dimension Indicador Nivel de Instrumento
medicion | de medicidon
de datos
Sexo Conjunto de Conjunto de | Masculino Nominal Historia
caracteristicas caracteristicas Femenino clinica
fisicas y biologicas | fisicas y biolégicas
gue definen a los | que definen a los
seres humanos | seres humanos
como hombre y|como hombre vy
mujer. mujer, en los nifos
que acuden al
Hospital Dr
Roberto Gilbert.
Edad Tiempo que Tiempo que | RN-6 afios De intervalo | Historia
ha wvivido una|ha vivido wuna|6-17 afios de clinica
persona desde su | persona desde su | edad
nacimiento. nacimiento,
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medido en nifos

que acuden al

Hospital Dr
Roberto Gilbert
Elizalde.
Sindrome de | EI Sindrome de|El Sindrome de Si Nominal Historia
Médula Anclada Médula Anclada es | Médula Anclada es No clinica
una forma de|una forma de
disrafia espinal en | disrafia espinal en
la que el cono|la que el cono
medular de la|medular de Ila
meédula espinal | médula espinal
esta restringido en | esta restringido en
su curso normal |su curso normal
ascendente ascendente
durante el | durante el
desarrollo. desarrollo que
acuden al Hospital
Dr. Roberto Gilbert
Infecciones Es una infeccion | Es una infeccion Si Nominal Historia
Urinarias gue se produce en | que se produce en No clinica

cualquier parte del
aparato  urinario:
los rifiones, los
uréteres, la vejiga
y la wuretra. La
mayoria de las
infecciones

ocurren en las vias

urinarias inferiores

cualquier parte del
aparato  urinario:
los rifiones, los
uréteres, la vejiga
y la uretra en los
nifnos

diagnosticados con
mielomeningocele

del Hospital Dr.
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(la vejiga y la

Roberto Gilbert

uretra).
Vejiga El  término Vejiga Si Nominal Historia
neurogénica vejiga neurogénica | neurogeénica No clinica
es una patologia | patologia
caracterizada por | caracterizada por
contracciones contracciones
involuntarias involuntarias
durante la fase de | durante la fase de
llenado, asociada | llenado, asociada
a numerosas | a numerosas
patologias patologias
neurologicas. neurologicas  en
nifios que acuden
a ser tratados en el
Hospital Dr.
Roberto Gilbert
Elizalde.
Nivel de lesion del Defecto  de Defecto de | Cervical Nominal Historia
Mielomeningocele . . clinica
tubo neural mas |tubo neural mas
) ) Toracolumbar
comun, se | comun, se

caracteriza por una
hendidura en la
columna vertebral,
que puede estar
localizado desde la

caracteriza por una
hendidura en la
columna vertebral,
gque puede estar
localizado desde la

(Th-L)

Lumbar-sacro
(L-S)

Sacro (S)
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cervical hasta el |cervical hasta el
area sacra. area sacra en los
nifos que acuden

a ser tratados en el

Hospital Dr.
Roberto Gilbert
Elizalde.
3.2 Poblacién y muestra, criterios de inclusion, criterios de exclusion

Nifios diagnosticados con mielomeningocele tratados en el Hospital “Dr. Roberto
Gilbert Elizalde” afio 2013-2017.

Para sustentar que el universo es adecuado de manera estadistica, se utiliza la formula
para el calculo del tamafio de la muestra, siendo el tamafio de la poblacion de 305, el

nivel de confianza 95% y el margen de error 5 %, dando como resultado n= 171.

Criterios de inclusion:

1. Pacientes pediatricos con diagnoéstico de mielomeningocele que tengan
seguimientos por la consulta externa de urologia y neurocirugia.

2. Datos clinicos completos.

Criterios de exclusion:

1. Pacientes con mielomeningocele con malformaciones de la vejiga.

2. Pacientes pediatricos que no realizaron seguimientos en el hospital.
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3.3 Descripcién de los instrumentos, herramientas y procedimientos de la

investigacion

Los datos fueron recolectados a partir de la base de datos proporcionada por el
departamento de estadistica del Hospital Dr. Roberto Gilbert Elizalde, de la cual se
procedié a extraer principalmente las historias clinica y los examenes imagenoldgicos
de los pacientes con mielomeningocele, para luego ubicar las evoluciones de los
pacientes y tomar los datos requeridos para mi estudio. Los datos recogidos seran

tabulados en tablas de resumen en una hoja de Excel.

Las variables cualitativas fueron expresadas en frecuencias y porcentajes y la
distribucion de las mismas fue comparada entre los grupos mediante el test de Chi
cuadrado o el test de Fisher segun sea apropiado. Se determiné la prevalencia general
dividiendo el niumero de casos para el total de pacientes con mielomeningocele y se

expresé en porcentaje.

Se determind como estadisticamente significativo un valor p <0,05 para todos los

analisis con un intervalo de confianza de 95%.

Todos los analisis se realizaron con el programa estadistico IBM SPSS versién 24
(2016) y a partir de los resultados principales se generaron tablas y graficos.

3.4 Aspectos Eticos

Esta investigacion cuenta con la autorizacion del Jefe de Docencia del Hospital
de Nifios “Dr Roberto Gilbert Elizalde”. Se logré6 obtener autorizacion para la

recolecciéon de datos, asi como el futuro uso correcto de la informacion obtenida de las
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historias clinicas de los pacientes dentro del estudio. No se realizaran intervenciones a

los pacientes durante el proceso del estudio, ya que es netamente observacional.
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3.5 Cronograma de Actividades

Activida
des

Elaboracion de la

ficha tecnica

Solicitud de
permiso por
escrito para

realizacion de

tesis

Elaboracion de

anteproyecto

Entrega de

primer borrador

Entrega de
anteproyecto

final

Recoleccion de

datos

Marzo

Abril

x

Mayo

x

Junio

Julio

2018

Agosto

Septiembre

Octubre

Noviembre

Diciembre

2019

Enero

Septiembre
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CAPITULO 4: ANALISIS Y DISCUSION DE RESULTADOS

Estadistica usada

Las variables cualitativas fueron expresadas en frecuencias y porcentajes y la
distribucion de las mismas fue comparada entre los grupos mediante el test de Chi
cuadrado o el test de Fisher segun fue apropiado. Se determiné la prevalencia tanto de
Vejiga Neurogénica como del Sindrome de Médula Anclada, dividiendo el nimero de
casos para el total de pacientes con mielomeningocele y se expreso en porcentaje.

Se determind como estadisticamente significativo un valor p <0,05 para todos los

analisis con un intervalo de confianza de 95%.

Todos los analisis se realizaron con el programa estadistico IBM SPSS version 24

(2016) y a partir de los resultados principales se generaron tablas y graficos.

Resultados de Andlisis Estadistico

Caracteristicas demogréficas

Se estudiaron un total de 276 pacientes que cumplieron con los criterios de inclusién de
esta tesis, de los cuales 151 eran de sexo femenino (54,7%) y 125 de sexo masculino
gue corresponde al 45,3%. Al revisar la edad de los pacientes de la muestra podemos
observar que el 32.2% se encontraban entre 0 a 2 afios (89 pacientes), de 3 a 5 afos
124 pacientes (44,9%), de 6 a 8 afos 35 (12,7%), de 9 a 11 afios 10 pacientes (3,6%),
entre 12 a 14 anos en frecuencia 9 (3,3%), de 15 a 17 afios 9 pacientes (3.2%), como

se muestra en la tabla 1.

Se observd que el 46% (127 pacientes) se sometieron a una intervencién quirdrgica
para el cierre del defecto del tubo neural (mielomeningocele) en las primeras 24 horas
de vida. A partir de 1 a 30 dias de nacidos 83 (30,1%), 1 a 12 meses de edad 22 (8,0%)

y mayor a 1 afio 44 pacientes (15,9%).
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De acuerdo al tipo de parto se pudo obtener los siguientes resultados, 186 cesareas
con un porcentaje 67.4% y 90 de los pacientes de la muestra fueron obtenidos por
parto eutdcico (32,6%) (Tabla 1).

Tabla 1. Frecuencia y porcentaje de las principales caracteristicas demograficas y
epidemioldgicas.

Principales caracteristicas | Frecuencia

demogréficas

Femenino 54, 7%

Masculino 125 45,3%

Edad actual 0 a 2 afos 89 32,2%

3 a5 afios 124 44,9%

6 a 8 afios 35 12,7%

9 a 11 afios 10 3,6%

12 a 14 afios 9 3,3%

15 a 17 afos 9 3,2%

Edad ala < 24 horas 127 46,0%
cirugia .

1 a 30 dias 83 30,1%
1 a 12 meses 22 8,0%

> 1 afo 44 15,9%

Tipo de Parto Eutécico 90 32,6%

Cesarea 186 67,4%

Complicaciones asociadas a Mielomeningocele

Se determind la frecuencia y porcentaje de las principales complicaciones relacionadas
al mielomeningocele para su posterior analisis de asociacion. Los resultados fueron los
siguientes: se observd Vejiga Neurogénica en un total de 176 pacientes (63,8%),

seguido de Infecciones de las vias urinarias en frecuencia de 138 (50,0%) y el
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Sindrome de Médula Anclada que corresponde al 32.6% (90 pacientes). Se presento

un 6,9% (19 pacientes) de mortalidad durante el periodo de estudio (Tabla 2).

Tabla 2. Frecuencia y porcentaje de complicaciones asociadas al Mielomeningocele

Complicaciones Frecuencia %

Médula Anclada 90 32,6%
Vejiga Neurogénica 176 63,8%
IVU 138 50,0%
Mortalidad 19 6,9%

Nivel de la lesion

Se determind el sitio o nivel de lesion en el que se presenta el mielomeningocele: a
nivel lumbosacro 168 pacientes (60,9%), a nivel lumbar 41 pacientes (14,8%), nivel
sacro con 27 pacientes (9,8%), dorso lumbar 20 pacientes (7,2%), a nivel sacro
coccigea con 13 pacientes (4,7%), nivel toracico 3 pacientes (1,1%), a nivel cervical 1
paciente (0,4%), a nivel dorsal 1 paciente (0,4%), a dorsolumbrosacro 1 paciente
(0,4%) y a nivel toracolumbar 1 paciente (0,4%) (Tabla 3).

Tabla 3. Frecuencia y porcentaje de los diferentes niveles de la lesidn en pacientes con

mielomeningocele.

Nivel de la Frecuencia %
lesion
Lumbosacro 168 60,9%
Lumbar 41 14,8%
Sacro 27 9,8%
DorsoLumbar 20 7,2%
Sacrococcigea 13 4.7%
Toréacico 3 1,1%
Cervical 1 0,4%
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Dorsal 1 0,4%
Dorsolumbosacro 1 0,4%

Toéracolumbar 1 0,4%

La prevalencia de Vejiga Neurogénica en pacientes con Mielomeningocele fue del 64%
mientras que los pacientes con Mielomeningocele que no tienen Vejiga Neurogénica la

prevalencia fueron del 36 % restante (Figura 1).

Yejiga
Meurdgenica

M si
Eha

Figura 1. Prevalencia de vejiga neurogénica en pacientes con mielomeningocele.
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Médula
Anclada

W=
Erio

Figura 2. Prevalencia de médula anclada en pacientes con mielomeningocele.

En cuanto a la prevalencia de Médula Anclada en pacientes con mielomeningocele fue
de 33%, mientras que los pacientes con Mielomeningocele que no presentan Médula
Anclada son del 67% (Figura 2).

A continuacion, se procede a realizar la revisibn de la asociacion entre Vejiga
neurogénica y el Sindrome de Médula Anclada para lo cual se realiz6 una tabla
cruzada, con el objetivo de mostrar la existencia o no de dicha asociacion. Se plantea
el uso de la Prueba de Chi Cuadrado para establecer el resultado.
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Tabla 4. Tabla cruzada con distribucion de los porcentajes de pacientes con médula
anclada en relacion con la presencia o0 no de vejiga neurogeénica. * Prueba de Chi

cuadrado asintotica bilateral, valor p no significativo.

Tabla cruzada Vejiga Neurbégenica Total  Valorp
Médula Anclada Si 36.4% 26,0% 32,6%
- 63.6% 74.0% 67.4%
Total 100,0% 100.0%  100,0%

* Prueba de Chi cuadrado asintética bilateral, valor p no significativo.

La asociacion entre Vejiga Neurogénica y Médula Anclada se muestra en la Figura 3.
No hubo asociacion estadisticamente significativa (p = 0.077, prueba de Chi-cuadrado
asintética bilateral) entre la Vejiga Neurogénica y la Médula Anclada. Sin embargo,
cuando se realiz6 el analisis de los subgrupos de estudio si se encontré una asociacion

estadisticamente significativa (Tabla 4).
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Médula Anclada

Figura 3. Distribucién de porcentajes de pacientes con médula anclada en relacién de

la presencia o no de vejiga neurogénica.

SUBGRUPOS Vejiga Neurdgenica
Presencia Ausencia
Frecuencia Frecuencia

Presencia Sexo
FISYIEMEE Femenino 39 39.4% 11 21.2%

Masculino 25 32.5% 15 31.3% 0.887

Anclada -

Tipo de parto

Eutécico 29 54.7% 12 32.4%

Cesarea 35 28.5% 14 22.2% 0.361

Tabla 5. Frecuenciay porcentajes de las variables de sexo y tipo de parto
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Al realizar el analisis de subgrupos para identificar variables intervinientes
modificadoras del efecto, se encontré que la estratificacion tanto por el sexo como por
el tipo de parto, mostraron resultados diferentes entre los valores de la variable. Asi al
estratificar por sexo se demuestra una asociacion significativa en el sexo femenino. De

igual forma en el tipo de parto (Tablab).

0.037

B60,0%

50.0% 0.024
0.887
30,4%
40,0% r 1 036l
itk 31.3%
30,0% 28,9%
7% 22.7%

20,0%
10,0%

0.0%

Femenina Masculing Eutdcico

n'Vejiga Meurdgenica Presenda % n'sjiga Meurdgenica Ausencia

Figura 4. Distribucion de porcentajes de asociacion de Vejiga Neurogénica y Médula
Anclada en subgrupos de estudio.
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SUBGRUPOS Vejiga Neurdgenica
Presencia Ausencia
Frecuencia % Frecuencia

%

Presencia Ay
ARV MER Femenino 39 39.4% 11 21.2%
Masculino 25 32.5% 15 31.3%
Tipo de parto
Eutécico 29 54.7% 12 32.4%
Cesarea 35 28.5% 14 22.2% 0.361
MMC roto
Roto 20|  19.4% 4 6.8% m
Cerrado 44 60.3% 22 53.7% 0.492

Tabla 6. Frecuencia y porcentajes de Mielomeningocele roto y Mielomeningocele

Anclada

cerrado

Se realiza el analisis de asociacion de Vejiga Neurogénica (VN) y Médula Anclada, se
toma a la VN como variable dependiente para facilidad de la representacion de la
asociacion (Figura 4). Se observa en cada grupo el porcentaje en que se desarrolla la
vejiga neurogénica en el que se aprecia un valor estadisticamente significativo
demostrando una asociacion importante por el sexo femenino con un valor p de 0.024.
Asi como también se encuentra una asociacion significativa en parto eutdsico que se
demuestra con un valor p de 0.037, confirmando que el tipo de parto favorece al
mielomeningocele roto y debido a esto los pacientes presentan un peor prondstico
(Tabla 5) (Tabla 6) (Figura 5)
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,3% 0.029
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=V/ejiga Neurdgenica Presencia % m\/ejiga Neurdgenica Ausencia %

Figura 5. Distribucion de porcentajes de Mielomeningocele roto y Mielomemeningocele

cerrado.

DISCUSION

El Mielomeningocele es una patologia congénita en la cual se produce un
defecto en el cierre de la porcion caudal del tubo neural al final del primer mes de
embarazo, al que le sigue un defecto de cierre de los arcos posteriores de las vértebras
al mismo nivel dejando expuesta la médula espinal, meninges, liquido cefalorraquideo y

raices nerviosas de la zona afectada de los niveles ubicados por debajo de ella.

Esta enfermedad se asocia a otras patologias como la hidrocefalia, vejiga

neurogénica, malformacién de Arnold-Chiari tipo Il, Sindrome de Médula Anclada entre
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otras, como se confirma en el estudio. (17) ElI mielomeningocele al estar asociado a
estas multiples patologias provoca afectacion en la mayoria de sus sistemas y 6rganos
como neuroldgico, urolégico, gastrointestinal, traumatolégico y lo mas importante es
gue se ve afectada sobretodo su calidad de vida, es por esto que el presente trabajo

intenta dar un mayor aporte a estos pacientes que la padecen.

Los pacientes con mielomeningocele en la actualidad sobreviven a la edad
adulta en mayor numero; sin embargo, la mortalidad sigue siendo alta. En muchos
casos no se diagnostica la vejiga neurogénica (VN) de manera oportuna ya que los
pacientes no acuden de manera regular a las consultas urolégicas asi como de
neurocirugia y al no realizar el seguimiento adecuado el paciente se complica. Otra
razon para no hacer un diagnostico temprano es el Sindrome de Médula Anclada el

cual en algunos pacientes de manera tardia el desarrollo de la Vejiga Neurogénica.

El Sindrome de Médula espinal anclada en los pacientes con mielomeningocele
desarrolla una vejiga neurogénica y esta a su vez lleva al deterioro de la funcién renal,
siendo la insuficiencia renal la principal causa de muerte en nifios con
mielomeningocele.

El diagnéstico tardio complica al paciente llevandolo a este fallo renal, es por esto que
se debe estudiar la asociacion de Sindrome de Médula Anclada en los pacientes con
mielomeningocele que desarrollan vejiga neurogénica, ya que el tratamiento precoz
puede ayudar a prevenir la disfuncibn permanente y el dafio renal, por ende se

previene la mortalidad de los pacientes a tratar en el estudio.

Los estudios en Ecuador sobre este tema son limitados, hasta donde sabemos
este es el primer estudio con una muestra grande y de larga data. En cuanto a la
identificacion de los pacientes pediatricos con mielomeningocele que presentan vejiga
neurogénica tenemos una prevalencia del 64%, mientras que la prevalencia del
Sindrome de medula anclada en pacientes con mielomeningocele es del 33%,

estableciendo datos actualizados a la base de datos del pais. Existen estudios en
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paises como Polonia en el que la prevalencia de vejiga neurogénica es del 57.61% de
los pacientes estudiados. Sin embargo, la prevalencia varia segun el continente, la
region, la raza, el grupo étnico y el momento en que se evalla, y los pacientes

presentan anomalias de diferentes érganos.

Se estudiaron un total de 276 pacientes que cumplieron con los criterios de
inclusion de esta tesis, de los cuales 151 eran de sexo femenino (54,7%) y 125 de sexo
masculino que corresponde al 45,3%. Asi como en el estudio Au et al. (60) describieron
gue en todos los niveles de lesion fueron mas frecuentes los pacientes de sexo

femenino.

Las malformaciones del Mielomeningocele son mdltiples, sin embargo las mas
importantes son las nefrolégicas debido a la Insufiencia renal crénica como principal
causa de muerte en estos pacientes, y la causa de la IRC es haber tenido Vejiga
neurogénica de base la cual no fue diagnosticada a tiempo complicando la vida del
paciente. Como observamos en el estudio hay un 64 % de pacientes que presentan
Vejiga neurogénica pero como ya conocemos la VN se puede desarrollar dentro de
hasta los primeros 6 afios de vida y si no se realiza un seguimiento continuo al paciente

no se la diagnostica.

Se realiz6 una amplia investigacion en la literatura sin embargo no se
encontraron estudios de casos con muestras grandes para la asociacion entre las
enfermedades mencionadas. Finalmente en nuestro estudio se demuestra que existe
una asociacion estadisticamente significativa en los subgrupos como en el sexo
femenino y en el parto eutésico de los pacientes con mielomeningocele que presentan

simultdneamente Sindrome de médula espinal anclada y vejiga neurogénica. En cuanto
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a la asociacién por el tipo de parto es importante mencionar que se estableceria que el
tipo de parto produce el mielomeningocele roto, el cual complica en mayor cantidad la
vida del paciente proporcionandole un peor prondstico que haber tenido un
mielomeningocele cerrado. Debido a esto vemos una evidente asociacion significativa a
nivel de parto eutésico. Estos resultados representan una hipotesis positiva en el

estudio.

En el presente estudio se analiza la asociacion entre la Vejiga neurogénica y el
Sindrome de médula anclada en los pacientes con mielomeningocele en un total de
276 pacientes; en el estudio de Onishi N, en el que se estudiaron solamente 2 casos de
disfuncién de vejiga neurogénica debida al sindrome de la médula espinal atada en
adultos. (61) A pesar de que en este articulo solamente se estudiaron 2 pacientes en
relacion a los 276 pacientes nos demuestra de igual manera una clara asociacion de la
vejiga neurogénica debido al sindrome de médula anclada en pacientes con espina
bifida inclusive en adultos, esto se debe a que la vejiga neurogénica se puede ir
desarrollando con el tiempo debido a la medula atada de base y es por esto que el
diagnéstico no siempre es de manera oportuna y llegamos a dar el tratamiento indicado

después de algunos afios de padecimiento de la enfermedad.

En el estudio de Joon Seok Choi, se puede observar la clara asociacion entre la
vejiga neurogénica y el Sindrome de médula anclada en una paciente de 20 afios en la
que se realizé ultrasonografia de rifidn mostrando hidronefrosis y adelgazamiento
cortical, y los resultados del estudio urodinamico sugirieron vejiga neurogeénica.
Ademas, se le realizé una resonancia magnética de la columna lumbar-sacra demostrd
una meédula espinal atada. El sindrome de la médula espinal atada es una condicién de
estiramiento excesivo o compresion de la parte caudal de la médula espinal causada
por varias lesiones espinales, que da lugar a problemas sensoriales y motores, y surge
la pérdida del control de la vejiga.
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Los sintomas relacionados con un cordén atado congénito ocurren con mayor
frecuencia en la infancia; sin embargo, la médula espinal no puede encontrarse hasta
gue los sintomas se manifiestan en la edad adulta. (62) Este estudio logra hacer un
enlace entre las 2 patologias de nuestro articulo, demostrando mediante estudios
urodinamicos y resonancias la asociacion entre ambas, asi como el desarrollo de vejiga
neurogénica no de manera congénita sino como se va desarrollando a lo largo de la
infancia y adolescencia del paciente posiblemente por el sindrome de medula anclada
complicando su diagnostico, llegando a los 20 afios de edad con la afectacion,

complicando su calidad de vida.

Sin embargo, en el estudio de James T. Kearns el Sindrome de la médula espinal
anclada puede provocar Vejiga neurogénica con multiples manifestaciones,
clinicamente desde la retencion urinaria y la falta de actividad del detrusor, hasta la
incontinencia urinaria, la actividad excesiva del detrusor y la disfuncion del esfinter. La
consideracion mas importante para los urdlogos en el manejo de estos sintomas es la
preservacion de la funcién renal mediante la proteccidén del tracto urinario superior.
Ademas, los objetivos del manejo incluyen preservar la calidad de vida del paciente al
garantizar la continencia urinaria social. El sindrome de médula anclada (TCS) es de
particular interés para los urélogos por sus efectos en la funcion del tracto urinario

inferior.

En este estudio se concluye el manejo adecuado de la vejiga neurogénica asociada
con Sx médula anclada el que consta de entrenamiento conductual, terapia de
biorretroalimentacion, medicamentos, procedimientos realizados por el paciente e
intervencion quirdrgica. La eleccion de la intervencién depende de los sintomas del
paciente, los hallazgos urodinamicos y las preferencias del paciente y su familia. El
problema principal de la TCS debe abordarse primero a través de la desconexion, y
luego el equipo de urologia puede usar terapias progresivamente mas agresivas segun
sea necesario. Las metas de manejo incluyen proteger la funcién renal y preservar la

calidad de vida del paciente. (63)
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En el estudio de J. Will Robbins se evidencia que la médula espinal atada se
coloca bajo tensioén fisiopatoldgica como resultado del crecimiento longitudinal de la
columna vertebral en relacion con la médula espinal distal fija. A medida que avanza la
tension a lo largo de la médula espinal, hay una deformacion anatomica y el flujo
sanguineo comprometido a la médula espinal conduce a la interrupcion del
metabolismo oxidativo y, en dltima instancia, se manifiesta como asi disfuncion

neurourologica (vejiga neurogénica) y gastrointestinal.

Tipicamente, la TCS es un trastorno progresivo en el que la tasa de deterioro esta
indisolublemente ligada al grado de tensién de la médula espinal. La reversibilidad de la
disfuncion y los sintomas parece estar relacionada con la extensién y la duraciéon. La
disfuncion neurourolégica puede manifestarse como goteo urinario, retrasos en el

entrenamiento para el bafio o infecciones recurrentes del tracto urinario. (64)

En la actualidad no existen datos o cifras estadisticas sobre vejiga neurogénica
ni sobre sindrome de medula anclada en los pacientes con mielomeningocele en el
pais, solamente se pueden encontrar datos sobre espina bifida la cual presenta una
amplia clasificacion (como espina bifida abierta, oculta, meningocele) y dentro de una
de ellas se encuentra el mielomeningocele; sin embargo, los datos son generalizados y
no especificos para la enfermedad. Con el presente trabajo se logra dar un aporte
estadistico de estas enfermedades al pais, esperando que se siga con la investigacion

para darle mas cabida a los pacientes que la padecen.

Si bien se evidencié una asociacion estadisticamente significativa con los
subgrupos de variables, en el estudio se encontraron ciertas limitaciones que afectaron
de manera contraproducente la finalidad del trabajo en mencion, mdultiples factores

tanto externos como internos entre los que se encuentran el tamafio de la muestra
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directamente tomada de la base de datos del Hospital Dr. Roberto Gilbert Elizalde; la
edad de la madre la cual fue dificil de recolectar por la dificultad al ingreso de ciertas
historias clinicas y en la de los pacientes no se pudo receptar dicha informacién. Asi
como la cantidad de gestas previas de las madres si fueron primiparas o multiparas se

dificulté su recoleccién.

CAPITULO 5. CONCLUSIONES Y RECOMENDACIONES

CONCLUSION

Se concluye que el diagnéstico temprano, el manejo oportuno de estos
pacientes, la identificacion del tipo de parto para conocer el prondéstico y los
seguimientos con regularidad en las especialidades correspondientes, nos evitan el
progreso final a una insuficiencia renal, posterior a la vejiga neurogénica por Sindrome
de medula anclada. Es decir, que con estas herramientas se puede mejorar la calidad
de vida de estos pacientes que es lo primordial en enfermedades como el

mielomeningocele que no presentan un tratamiento definitivo.

Se podrian llegar a mejoras y a cambios reversibles con un diagndéstico
temprano, es muy importante el seguimiento de estos pacientes con estudios
urodinamicos y ecograficos repetidos, sobre todo en los primeros 6 afios de vida, ya
gue se ha comprobado que durante esta etapa puede cambiar la situacién funcional de

la vejiga, probablemente por el desarrollo de un sindrome de médula anclada.

Los nifios con mielomeningocele constituyen una considerable proporcién de

pacientes dializados en el mundo, debido a la insuficiencia renal causada por las
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complicaciones de la vejiga neurogénica. Se ha demostrado que el 3-5% de los
pacientes dializados y / o trasplantados tienen vejiga neurogénica. Las investigaciones
urodindmicas en niflos con vejiga neurogénica debido a mielomeningocele mostraron
una funcion alterada del detrusor y el esfinter (hiperactiva o hipoactivo) en varias
combinaciones e intensidades. La mayoria de estos nifios requieren una correccion
farmacologica de la funcion del detrusor y / o el esfinter, aparte del cateterismo

intermitente limpio y la determinacién sisteméatica de la funcién renal. (9)

Hay que destacar el alto costo que representan estas enfermedades para el pais
en la actualidad, costos que podrian ser reducidos con las medidas mencionadas. El
precio de didlisis de los pacientes en etapa final de la enfermedad que con el
tratamiento precoz de la vejiga neurogénica, no se producirian las complicaciones que
llevan a este fallo renal; costo de hospitalizaciones por infecciones urinarias a
repeticion como causa de una vejiga neurogénica de base no diagnosticada, entre

otros.

A pesar del valor estadisticamente significativo valor p de 0.077, que se debe a que
durante la recoleccion de datos una gran parte de pacientes no se realizaban
resonancia magnetica, examen idéneo para el diagnostico de Sindrome de medula
anclada esto quiere decir que no se descarta el hecho de que exista una asociacion, ya
gue al momento del analisis por subgrupos de variables se encontré6 asociacion

estadisticamente significativa en la misma la cual se reporta en los resultados.

Aproximadamente un 30% de pacientes presentan tanto Vejiga Neurogénica
como Sindrome de medula anclada, es decir que este sindrome condiciona su
desarrollo en los primeros afios de vida del paciente y su diagnostico temprano también

previene futuras complicaciones. Es por esto que es de gran importancia el estudio de
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una asociacion significativa entre estas patologias para concientizar sobre su

frecuencia y provocar una mejora en el abordaje de estos pacientes.

RECOMENDACIONES

Se recomienda ampliar y continuar la investigacion sobre la asociacion de estas
enfermedades para encontrar causas probables de porque la diferencia en cuanto al
sexo, posibles factores predisponentes, asi como también del tipo de parto al que se
someten las madres. Es imperativo el conocimiento de dichas interrogantes ya que
aportarian con la explicacion a muchas complicaciones que presentan estos pacientes

y que podrian ser prevenidas en el futuro con la finalidad de mejorar su calidad de vida.

Una vez realizados estos estudios hay que mejorar el abordaje del paciente, ya
que requiere el control seguido por multiples especialidades principalmente Urologia,
Pediatria, Neurocirujano y Nefrologia de ser el caso. Es importante el conocimiento
completo de estas patologias por parte de los padres, los médicos generales ya que
son los encargados de realizar la atencion primaria y de derivarlos a las especialidades
adecuadas, asi como los pediatras sobre el requerimiento de controles periédicos, ya
gue el hecho de que no tenga vejiga neurogénica durante los primeros meses o el

primer afio eso no descarta que la patologia no se desarrolle en los siguientes afios.
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