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RESUMEN

Introducción: el mielomeningocele es la forma más común de disrafismo espinal. En el contexto africano son frecuentes su diagnóstico y su tratamiento quirúrgico tardío. Objetivo: Presentar un caso clínico poco frecuente en la práctica clínica caracterizado por mielomeningocele con hidrocefalia y líquido cefalorraquídeo turbio. Presentación del caso: se describe un caso de lactante con diagnóstico de mielomeningocele con signos de epitelización en los que se resecó total o parcialmente la placoda, sin ocasionar defecto sobreañadido. La no realización de estudios de imágenes previos estuvo condicionada por la ausencia de disponibilidad en la institución y de los costos asociados. Conclusiones: la presentación tardía de los pacientes es una característica del tratamiento quirúrgico del mielomeningocele en entornos de bajos recursos. La resección quirúrgica, parcial o total, de una placoda expuesta y desvitalizada, con signos de epitelización, no parece influir en el estado neurológico postoperatorio.
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INTRODUCCIÓN 
Las anormalidades congénitas abarcan un gran número de trastornos orgánicos aislados o múltiples, que afectan principalmente al sistema cardiovascular y nervioso central. (1,2) Representan la segunda causa de muerte en menores de un año, con una prevalencia de 1.7x10 000 nacimientos; las del sistema nervioso central (SNC) constituyen un tercio de todas las malformaciones congénitas identificadas en el período perinatal. (3,4)
Los defectos del tubo neural (DTN) o encéfalo-mielo-disfagia, son una serie de alteraciones que ocasionan, en el sujeto, la aparición de malformaciones externas o internas de diverso grado, que se acompañan de trastornos clínicos de diversa gravedad, de acuerdo con la intensidad y localización del defecto. (1,5,6) 

Los disrafismos espinales constituyen el segundo grupo más común de anomalías congénitas mortales en el mundo. Provocan discapacidad e, incluso la muerte, en lactantes. En el África subsahariana resultan una grave carga de salud, teniendo en cuenta que los servicios neuroquirúrgicos son escasos e inadecuados y no existe un estándar de atención para esta malformación. (1,2)
El comportamiento de la enfermedad en esta área presenta características especiales, que la diferencian significativamente de otras localizaciones más favorecidas. Además, en el continente africano la información disponible proviene de estudios hospitalarios; por tanto, no refleja la situación real del problema con una visión epidemiológica. (3,7,8)
Los suplementos de ácido fólico reducen la aparición de defectos en el tubo neural en un 70 %. La mayoría de los países subsaharianos han implementado programas para proporcionarlos a madres embarazadas; sin embargo, en ocasiones, las gestantes lo reciben en las últimas etapas del embarazo y no se benefician de su efecto protector, producido solo durante el primer trimestre. (4,6,9)
El mielomeningocele, generalmente, es un hallazgo clínico durante el nacimiento o mediante ecografía prenatal. Estos pacientes nacen en un centro de atención primaria o en el hogar, sin prever la necesidad de cuidados intensivos neonatales y consulta neuroquirúrgica temprana. El parto traumático o prolongado puede dañar la integridad del defecto lumbar. Cuando el paciente acude a un centro neuroquirúrgico, han pasado días, e incluso semanas, y suele presentar sepsis, fístulas de líquido cerebroespinal y signos de infección del sistema nervioso. (3,6,9)
La cirugía neonatal temprana reduce la mortalidad, pero su generalización aún enfrenta grandes desafíos: instalaciones inadecuadas, presentación tardía, escasez de personal capacitado y ausencia de cuidados intensivos neonatales. (1)

En Guinea Bissau, se destacan la distancia al hospital, las malas carreteras, la ausencia de especialistas del área de neurocirugía, la falta de transporte apropiado y de recursos locales, los costos directos e indirectos relacionados con la cirugía y sus cuidados, y el miedo al proceder quirúrgico, el cual no resulta técnicamente complejo ni requiere material o instrumental específico; aunque la epitelización de la placoda demanda esfuerzo durante la disección. (5)
La preparación de cirujanos generales en el manejo quirúrgico de esta entidad en localidades remotas se considera efectiva. (4) Aunque los resultados no sean equivalentes a los de centros especializados, cuyo personal interviene en las primeras 24 horas con monitoreo transoperatorio, contribuye a disminuir la mortalidad por infección del sistema nervioso, relacionada con la permanencia por tiempo prolongado del defecto. La iniciativa de formación de neurocirujanos propios del continente muestra resultados alentadores. (6)
Es esencial abordar esta enfermedad con estrategias preventivas y tratar de reducir las complicaciones, definir los factores de riesgo como antecedentes familiares de dicha entidad, obesidad, diabetes materna, medicamentos como anticonvulsivantes administrados durante el embarazo. El primer paso en ese camino sería lograr un diagnóstico precoz. La remisión temprana a la consulta neuroquirúrgica abreviaría el tiempo de reparación. Se pretende, además, educar a las madres sobre la importancia del cambio de pañales sucios y cómo limpiar la zona del defecto correctamente, porque ellas son primordiales en la detección de signos sugestivos de infección. (5)
La hidrocefalia constituye la complicación más frecuente. Se asocia con un descenso en la capacidad funcional y bajos resultados neurocognitivos. La derivación ventrículo-peritoneal se aplica como el tratamiento estándar; en ocasiones se coloca de forma simultánea, aunque en los últimos años se ha utilizado un esquema secuencial, que se hace días después del cierre, en dependencia de la necesidad. (1)
El incremento de la accesibilidad y la disminución de costos de los sistemas derivativos resultan políticas desarrolladas con el apoyo de la OMS y la industria en países de bajos ingresos. La implementación de la tercer ventriculostomía endoscópica con cauterización de los plexos coroides, propuesta como tratamiento inicial en contextos con recursos limitados, se considera una alternativa viable, pero aún no existe consenso en su uso.(3,7,8)
Este problema de salud en el África subsahariana requiere un enfoque multifocal, con énfasis en la suplementación nutricional materna, el diagnóstico prenatal, la disponibilidad de neurocirugía neonatal, y el tratamiento de apoyo de las secuelas y la discapacidad. (2) 
Actualmente los avances en genética molecular, los logros en el entendimiento de los mecanismos patogénicos que subyacen a la aparición de malformaciones congénitas y el aumento de la efectividad del diagnóstico pre y perinatal han permitido un descenso en la frecuencia de aparición de la mayoría de las malformaciones congénitas. Debido a que el meilomeningocele intervenido tardíamente constituye una condición poco común es que se decide presentar el presente caso. Para su presentación se obtuvo el consentimiento informado y se cumplieron las normas bioéticas para la publicación.
PRESENTACIÓN DE CASO

Paciente masculino de 3 días de vida, procedencia rural, etnia Fula nacido por parto eutócico a las 37 semanas, remitido desde Hospital Regional de Gabu por MMC (Figura 1), el día 25 de febrero del 2025, al cuerpo de Guardia de HNSM.
Al realizar el examen físico 

 Peso de 2590 g talla de 50 cm, Hb 19 g/l, leucos 6.700/ mm3.
Mucosas: húmedas y normo coloreadas.

FC: 150 lat /min .FR:58/ min Temp 36c  


Figura 1. Recién nacido de 3 días con MMC al momento de ingreso en cuerpo de guardia.
Constatándose un MMC de 20 cm de diámetro con signos de epitelización, a nivel lumbosacro. En la evaluación neurológica, no defecto motor crural ni esfinteriano. Signo de Babinski bilateral con perímetro cefálico normal de 34 cm, por lo que es internado para evaluación y tratamiento. Al interrogar a la madre no recibió suplementos de folato en ningún trimestre, pues solo tuvo atención prenatal en las últimas semanas de embarazo y no se le indico, no se recogen factores de riesgo de esta patología como antecedentes familiares anteriores de esta malformación, la madre no es obesa, no es diabética, se constató al nacimiento extenso disrafismo espinal.
Paciente con una casi nula membrana protectora que obligaba a clasificar el MMC como cerrado y a colocar antibióticos inicialmente le indicamos ampicillin a 100 mg/kg/día y gentamicina a 5mg kg/día; Se realizaron curas sobre el defecto, el paciente evolucionó favorablemente y es dado de alta (1 mes) 24/3/2025, con diagnóstico de MMC, en espera de tratamiento quirúrgico con estabilidad clínica. Al alta se constató una CC de 35,5 cm. Es evaluado en consulta de seguimiento a los 22 días del egreso (15/4/2025) con un mes y 23 días de nacido, donde ya se constatan signo clínicos de hidrocefalia ligera con fontanela amplia, tensa, ocupada y CC de 38,5 cm para un aumento de 3 cm (CC 75-90P ) en 22  días (figura 2),con un peso de 3600 g ,talla 57 cm P/T 25P considerados normales para su edad ,  decido ingresar nuevamente pues ya tenía certeza de llegada de equipo quirúrgico español, el día 19 de se evalúa el paciente por los especialistas y se decide tramiento en dos días donde se pretendía realizar derivación  ventrículo peritoneal y corrección del  MMC.
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Figura 2. Recién nacido de 3 días y lactante de 1 mes y 23 días. Nótese el aumento de la circunferencia cefálica

En fecha 21/4/2025 se lleva a salón de operaciones donde solo  se realiza derivación ventrículo peritoneal (figura 3) tomándose muestra de líquido cefalorraquídeo que sale turbio (figura 4).  No se pudo analizar el líquido por falta de aseguramiento logístico iniciándose tratamiento con vancomicina a 45 mg/kg/día y ceftriaxona a 150 mg /kg/día se traslada a terapia  Con un tiempo intermedio de 96 horas clínicamente muy bien el 25/4/2025 es intervenido nuevamente para el cierre definitivo del MMC.(figura 5)
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Figura 3. Lactante con derivación ventriculoperitoneal.
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Figura 4. Líquido cefalorraquídeo turbio. 
Se intervino quirúrgicamente y se resecaron elementos neurales epitelizados, preservando los intactos en el interior del saco. Se constató una hemoglobina de 10.1 g/L, hematocrito de 0.33%, coagulograma con tiempo de sangramiento de 1 minuto, coágulo retráctil y un conteo de plaquetas de 238 x 109/L, glucemia en 91 mg/dL y grupo sanguíneo A positivo (A+). No se pudo hacer estudios del líquido cefalorraquídeo.
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Figura 5. Lactante de 2 meses  con MMC epitelizado al momento anterior a la intervención quirúrgica.

El acto quirúrgico comenzó una vez administrada anestesia general con propofol y ketamina asociada a midazolam como agente prenaestesico. Se siguió la técnica descrita por Watson y colaboradores. La superficie epitelizada no presentó problemas de intoxicación por yodo, por lo que se realizó primero una asepsia estándar. 
La incisión comenzó en la línea media de la piel normal, un centímetro por encima del saco, y se extendió a cada lado, en la unión de la piel normal y la aracnoides epitelizada. Después, cerca de la unión de la supuesta placoda y la aracnoides epitelizada, se realizaron incisiones circunferenciales en el saco, generalmente en su parte superior. Este método requiere un plano entre la piel y la placoda. Se comenzó retrayendo la parte superior de la elipse de la piel e identificando la placa neural, que aparecerá gris y friable, mientras que la piel es firme y pálida. Se disecó este plano con bisturí o tijeras afiladas hasta liberar toda la elipse de piel de la placoda.

Una vez que se abrió el saco, se identificó la placoda. Aunque el sacrificio de las raíces nerviosas, especialmente las distales de la placoda, se puede hacer sin un nuevo déficit, es importante preservar las raíces nerviosas que surgen de la placoda. En este punto, se elimina la piel residual.

No se realizó la neurolización con sutura por condiciones logísticas. Teóricamente, el cierre microquirúrgico de la superficie de la placoda ayuda a minimizar la formación de cicatrices y disminuye la posibilidad de que se vuelva a unir, pero esto no ha demostrado repercusión clínica.

La inclusión de epitelio en el cierre profundo debe evitarse porque se relaciona con mayor incidencia de quistes epidermoides en el futuro. Después de liberar los bordes durales se encuentra el plano epidural. Debido a que la fascia paraespinal dorsal puede ser una capa falsa de disección, la grasa epidural ayuda a mantenerse en el plano correcto. La duramadre se moviliza después hacia la médula espinal, y se cierra de forma hermética (figura 6).
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Figura 6. Reparación quirúrgica del MMC.

Las incisiones relajantes faciales generalmente no se utilizan. al concluir el acto quirúrgico se traslada nuevamente a terapia allí permanece durante cinco días, luego de cumplir terapia antimicrobiana, se traslada a servicio abierto, sin déficit sobreañadido. No presentó complicaciones durante el seguimiento (figura 7).
La realización de estudios de imágenes previos estuvo condicionada por la ausencia de disponibilidad en la institución (Hospital Nacional Simao Mendes) y los costos asociados. La paciente evolucionó favorablemente permitiendo su egreso hospitalario y seguimiento por consulta.
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Figura 7. Paciente con 7 días del cierre del MMC

Se evalúa el día 15/5/2025 con 2 meses y 25 días, clínicamente bien, lactante despierto activo, fontanela normotensa, no vómitos, síntomas que nos hacen inferir que la derivación esta permeable, el niño con buen desarrollo psicomotor sonríe, gorjea, con lactancia materna exclusiva, con peso de 4960G, talla de 59 cm, cc 39 cm, todas normales para su edad. (P/T 25P) (P/E 25 P) (CC 75-90P) (Figura 8).
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Figura 8. Paciente 24 días después de corrección del MMC.
DISCUSIÓN

La forma más frecuente de disrafismo espinal es el mielomeningocele (MMC), que puede ser cerrado o abierto. La prevalencia real del mielomeningocele varía geográficamente. En Nigeria la incidencia es de hasta siete por 1 000 partos, también se describe que muchos casos diagnosticados no tienen antecedentes familiares de la patología lo que coincide con el caso presentado. (1,6,9) 

Durante la neurulación se produce un defecto de cierre, en el que la placoda neural con el canal central se ubica dorsalmente, las células motoras de la asta anterior cerca de la línea media y la zona de entrada de la raíz dorsal hacia los bordes laterales. En el caso de los MMC abiertos, las vértebras, los músculos y la piel no se forman completamente, y la exposición del sistema nervioso central al fluido amniótico y el contacto dentro del ambiente uterino pueden causar lesiones neurológicas. Las raíces nerviosas espinales se colocan de manera anormal porque la médula espinal no adquiere la estructura tubular clásica. (6,10)
El tratamiento tradicional para los MMC abiertos es el cierre quirúrgico temprano (menos de 48 horas) para proteger las estructuras neurales y evitar infecciones del sistema nervioso por contacto con contaminantes corporales o ambientales. (4,8)
La hidrocefalia, que se presenta en el 85% de los casos con MMC, puede complicar el cuadro neurológico; sin embargo, estos niños pueden sobrevivir si se logra que se epitelice la placoda, lo que le confiere a esta cirugía características distintivas, hecho frecuente en países de bajos ingresos. (9)
El objetivo de la cirugía tradicional de MMC era, en un inicio, preservar todo el tejido nervioso debido al miedo de perder una función neurológica, pero la resección de una placoda desvitalizada no ha mostrado déficit a posterior. A pesar de que esta enfermedad y su presentación demorada en instituciones de salud son frecuentes en países de bajos ingresos, existe escasa información y no hay consenso en la conducta quirúrgica en estos casos. (10)  
La lesión idealmente debe cerrarse dentro de 48 horas después del nacimiento, lo que reduce la probabilidad de infecciones del sistema nervioso y puede mejorar la función neurológica. (9,11)
Los estudios multicentricos coinciden en que los niños que recibieron un cierre dentro de las 72 horas del nacimiento tenían una función vesical significativamente mejor, en una cohorte retrospectiva basada en el momento del cierre. (3,7.12)
Se ha aceptado que el objetivo de la cirugía tradicional de MMC era preservar todo el tejido nervioso debido al miedo de perder una función neurológica, (generalmente insignificante), incluso si la placoda expuesta estaba desvitalizada y funcionalmente desconectada del control voluntario. La técnica descrita por McLone, et al, (5) es la base de muchas otras técnicas quirúrgicas descritas. Estos autores defendieron el cierre microquirúrgico, que implica la reconstitución del tubo neural al aproximar los bordes laterales de la placa neural abierta a la línea media, sin embargo, no está claro si esto reduce el número de casos de anclaje de médula espinal.

La implementación de este plan está acompañada de dos posibles consecuencias negativas que pueden aumentar el riesgo de sufrir una recuperación prolongada después de la operación: primera, la preservación meticulosa de todo el tejido neural, que con frecuencia implicaba forzar la entrada de una placoda neural malformada, grande y voluminosa, en un recinto dural apretado, reconstituido a partir de escasos restos meníngeos; como resultado, hasta un tercio de los pacientes experimentaban síntomas secundario y segunda, el temor a la eliminación de tejido neural “útil” durante la disección de los bordes de la placa neural generalmente se acompañaba de la inclusión desapercibida de remanentes epidérmicos dentro del saco neural reparado. La aparición de quistes dermoides se podría atribuir al crecimiento posterior de estas células retenidas; sin embargo, investigaciones anatomopatológicas realizadas en diversas placodas resecadas han revelado la presencia de tejidos dérmicos, incluso dentro de la placa. (5,8,13)
Las propias características del comportamiento de esta enfermedad en el continente africano dificultan seguir estas recomendaciones. El panorama subsahariano se caracteriza por instalaciones inadecuadas, presentación tardía, escasez de personal e instrumental microquirúrgico y ausencia de cuidados intensivos neonatales. Además, la mala nutrición de los pacientes aumenta su vulnerabilidad a complicaciones quirúrgicas. La epitalización de la placoda se presenta en estos ambientes debido a la cicatrización del tejido neural expuesto, que sufre múltiples microtraumas o infecciones. (7,10,12)
Un nuevo paradigma de resección agresiva, pero segura, de la placoda neural, guiada por electrofisiología intraoperatoria, se presenta en una presentación de ocho casos. Una mayor capacidad de relación de la médula con el saco dural y, por lo tanto, un menor riesgo de anclaje tardío de la médula espinal, junto con una menor frecuencia de quiste de inclusión, son algunos de los beneficios de esta técnica. Las críticas evidentes de este informe son la escasez de casos y la duración relativamente corta del seguimiento (promedio de 15 meses). (9)
En este paciente se empleó la técnica descrita por Watson, et al,(4) y colaboradores. El cierre tardío de mielomeningoceles grandes o epitalizados es posible con esta técnica, que no requiere procedimientos más extensos y complejos. El saco se separa de la línea media para prevenir lesiones en la médula espinal cerca de la placoda neural. El saco de MMC expande el tejido y la piel que lo recubre se utiliza para cubrir el defecto.

El 10% de los bebés tienen hidrocefalia al nacer. En este grupo de pacientes con macrocráneo y ventriculomegalia puede ser apropiado reparar simultáneamente el MMC y colocar un sistema derivativo. Este método es controvertido porque puede causar más complicaciones. El enfoque secuencial sostiene que una observación estrecha y estudios de imágenes evolutivas son posibles en lactantes neurológicamente estables, con un diámetro ventricular sin cambios o lentamente progresivo, sin afectar su estado neurocognitivo posterior. (7,10)
En el caso presentado se utilizó un método secuencial en el que la realización del procedimiento derivativo se evaluó según las necesidades del paciente durante el seguimiento clínico-imagenológico. La realización de una tercera ventriculostomía endoscópica (TVE), con o sin cauterización de los plexos coroides, es una alternativa viable, propuesta como tratamiento inicial en situaciones con recursos limitados; sin embargo, la colocación de una derivación es la forma más común de tratar a los bebés con hidrocefalia y espina bífida. Aún no se ha llegado a consenso sobre el empleo de la TVE. (3,8)
La presentación tardía de los pacientes con MMC es una característica del tratamiento quirúrgico del MMC en entornos de bajos recursos. El estado neurológico postoperatorio no parece verse afectado por la resección quirúrgica, parcial o total, de una placoda expuesta y desvitalizada, con signos de epitalización.

CONCLUSIÓN

Se caracteriza 1 caso de MMC con hidrocefalia y líquido turbio, con reparación tardía que no presentó déficit neurológico sobreañadido luego de la intervención quirúrgica, siguiendo las pautas de los informes de caso, y que fue atendido en la Consulta de pediatría y Cirugía del Hospital Nacional Simao Mendes.
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