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Mielomeningocele

José Renato Brandim Gomes

A mielomeningocele é o tipo mais comum de disrafismo espinhal,
acometendo um a cada 1400 nascimentos. O defeito inicial, € uma falha
no fechamento do sulco neural para formar um tubo neural, o que ocorre
por volta de 28 dias de vida. Ocorre na por¢do média ou caudal do sulco,
levando a falha de fechamento do canal vertebral e displasia da medula
espinhal (Figura 1).

A mielomeningocele é o defeito mais frequente, correspondendo
a 85% dos casos, contendo em sua bolsa medula espinhal e/ou suas raizes,
com liquido cérebro espinhal, associado a um defeito dsseo no canal
vertebral, que normalmente é bastante alargado (Figura 2).

O saco neural fica protruso acarretando comprometimento
motor, sensorial, intestinal e/ou urolégico nas regides abaixo do nivel da
lesdo. Pode estar associada a outras lesdes na medula espinhal tais como
diastematomielia ou hidromielia, além de malformacdes a nivel cerebral,
como hidrocefalia e malformacao de Arnold—Chiarill, que quando presentes
estdo relacionadas a piora da fun¢do neuroldgica.

Ocorre com maior frequéncia na transicdo toracolombar e é muito
rara em regido cervical (Figura 3).

Na meningocele, ha somente a protusdao da bolsa com liquido
cerebroespinhal, com defeito 6sseo minimo. Na mielocele, hd a exposicdo
das raizes neurais, sem qualquer cobertura ou bolsa. Na lipomeningocele, ha
a presenca de uma tumoragao associada a um defeito dsseo, emaranhado
nas raizes nervosas, levando a um quadro variado de repercussao clinica
(Figura 4).
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Figura 1: Local do defeito de fechamento do tubo neural e suas repercussoes.

DEFEITOS NO FECHAMENTO DO TUBO NEURAL

Visdo Dorsal do Embrido Normal de 23 Dias

Sulco neural .
£2i 8 ' _
l | Somito | Tubo neural {em geral
e
fechado até 28 dias)
Defeito no fechamento do tubo

endiahinlllet | Defeito no fechamento |

3. ¢do na fascies +/- auric Déficit neural
caudal a lesao

—
{

| Mielomeningocele com saco parcialmente epitelizado |

Fonte: Adaptado de JONES KL, 2006

Ha ainda a espinha bifida oculta, onde ha uma pequena falha dssea
no arco vertebral, podendo estar associado ou ndo a alteragao neural. Pode
ocorrer também agenesia de segmento lombossacral da coluna vertebral,
sem conexdo dssea do tronco e a pelve, levando a deformidades importantes
e paralisia grave. Neste capitulo, o manejo ortopédico dos pacientes com
guadro de mielomeningocele sera abordado.
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Figura 2: Defeito ésseo posterior

Fonte: Arquivo pessoal

MIELOMENINGOCELE

Figura 3: Prevaléncia dos niveis de acometimento

A prevaléncia estimada de niveis mais acometidos
da mielomeningocele

Prevaléncia

estimada Mielomeningocele
Cervical 0-5%
Toréacica 5-10 %
Toraco-lombar 20-30 %
Lombar 20-30 %
Lombossacral 30-50 %
Sacral 5-5 %

Fonte: CARVALHO MV, 2014
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Figura 4: Principais tipos de defeitos de fechamento do tubo neural
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Fonte: FERNANDES AC, et al., 2007.

Incidéncia e etiologia

N3o se sabe a causa do defeito de fechamento do tubo neural, mas

ha algumas caracteristicas associadas:

1. E mais frequente na raga branca que na raga negra;

2. E mais prevalente em paises anglo-saxdnicos;

3. Dietas pobres em 4cido félico pelas maes, aumentam a
chance do filho ser acometido pela doencga, havendo inclusive
maior risco de ocorréncia quando a mae ingere substancias
antagonistas do acido fdlico, como: fenitoina, fenobarbital,
carbamazepina, sulfassalazina, primidona, triantereno,
metotraxate, trimetropim ou aminopterina. Deve ser feita a
suplementacgao dietética de 0,4mg de acido félico diariamente
em mulheres em idade fértil com a inten¢do de engravidar.
Se houver relato prévio de gravidez com disrafismo, esta
suplementacdo deve ser de 4mg (10 X maior). No Brasil, ha
uma resolucdo da ANVISA desde 2002 (resolucdo 344/2002),
gue obriga o acréscimo de 150mcg de acido félico em 100g
de farinha de milho e trigo. Nos paises que adotaram de
forma rigida esta politica de suplementa¢do de acido félico
nos alimentos, tem sido notado uma consistente redugdo na
incidéncia de defeitos do tubo neural.

4. Ha a possibilidade de tratamento ainda intradtero, seja por
cirurgia laparoscdpica ou por cirurgia aberta com laparotomia.
Estudo publicado em 2011 (MOMS) demonstrou uma melhora
no padrao motor, bem como diminuicdo da necessidade de
derivagao ventricular, mas com aumento de mortalidade
fetal e materna relacionada ao procedimento. Varios centros
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vém se dedicando ao aprimoramento desta técnica que
parece ser bastante promissora na abordagem precoce da
mielomeningocele, com resultados que mostram ainda a
diminuicdo da incidéncia e gravidade de herniacdo cerebelar.

5. Quando um casal tem um filho com Defeito de Fechamento do
Tubo Neural (DFTN), a chance de o segundo filho vir a ter é de
5%, terceiro 10% e o quarto 25%;

6. A doenga é mais frequente no sexo feminino, 58%.

Diagnéstico

O quadro pode ser diagnosticado ainda durante o pré-natal em
exames de ultrassonografia (Figura 5), pela dosagem de alfafetoproteina
no soro materno, que ndao é um exame especifico, mas valores elevados
sdo fortemente sugestivos e a eletroforese de acetilcolinesterase no
liguido amniédtico, apontado como o exame mais valioso para o diagndstico
precoce.

O conhecimento prévio da patologia direciona o tratamento
imediato ao nascer em local e com equipe apropriada. No Brasil, ndo ha a
autorizacdo para interrupcao de gravidez, uma vez realizado o diagndstico,
mas esta é uma realidade em alguns paises.

Figura 5: Imagem ultrassonografica de Mielomeningocele

Fonte: Dr.Aylton de Sa Brandim

Niveis neuroldgicos - Sao quatro, os niveis neuroldgicos definidos
por Hoffer e colaboradores (1973), que sdo avaliados pela funcdo constatada
em musculatura de membros inferiores e ndo pela localizagdo da cicatriz.
Esta definicdo é fundamental para abordagem inicial, progndstico de
funcdOes e padrdes motores a serem adquiridos a longo prazo, bem como a
identificacdo de variagdes para o diagndstico precoce de medula presa, que
sera abordada posteriormente.
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Nivel tordcico - Nao ha movimentac¢do ativa de membros inferiores. Nivel lombar alto. Ha a constatacdo de atividade dos musculos
Tem um progndstico de marcha muito ruim. Na fase adulta, geralmente sao psoas, adutores de quadris e eventualmente dos quadriceps. Até 50%
cadeirantes com marcha comunitaria muito rara. E precisoacompanhar de perto destes pacientes conseguem deambulacdo Util. Na maioria das vezes com
desde a infancia com o uso de drteses para evitar deformidades em posigdo de drteses longas, alguns poucos conseguem com drteses suropodalicas e
abandono (Figuras 6 e 7). Deve-se estimular o ortostatismo, com drteses longas muletas. E preciso cuidado especial com a obesidade, pois pode ser o fator
mesmo que ndo haja marcha, para melhoria do sistema digestério e urinario, limitante para desenvolvimento da marcha.
facilitando o esvaziamento, bem como prevencdo de osteoporose. Deve-se
ainda ter cuidado especial com a obesidade, que compromete a reabilitagdo, Figura 9: FMS- Escala de Mobilidade Funcional

além de aumentar o risco de lesGes de pele (Figura8).

Figura 6: Ortetizacdo e abordagem precoce Figura7: Mielo toracica em posi¢do de

abandono CIasstﬁ(a(ao@ (iassﬁm(an@

Independente em todas as superficies: Usa muletas:

A rianga ndo usa apoio para locomogao e Sem ajuda de outra pessoa.
nao precisa de ajuda de outra pessoa para

andar em todas as superficies, incluindo

terreno desnivelado, calcadas etce em

ambiente com multidao.

[!asslﬁ(agao@

Independente em superficie térrea:

: (Iassﬁmgaﬂ@

Usa andador:

N0 usa apoio para locomogio nem precisa de ajuda de Sem ajuda de outra pessoa.

outra pessoa.” Predsa de corrimao para usar escadas.

#(as0 use mdveis, paredes, cercas, fachada de lojas para se apowr, favor |
usar a classificag dn 4 como descrican apropriada

Fonte: Arquivo pessoal

. . . . .. (lassificagdo (Classificacao
Figura 8: Obesidade em paciente com mielo toracica ¥ @ : @
f

Usa bengalas (uma ou duas): Usa cadeira de rodas:

Sem ajuda de outra pessoa. Pode se levantar para mudar de lugar, pode
subir alguns degraus com ajuda de outra
pessoa ou usando andador.

. _ | Classificacao Engatinhando:
Classificagao: selecione o nime-
Distandia ro (1-6) que melhor descreve a A arianga engatinha para se locomover em casa
fungao atual (5m).

5 metros (jardas)

(lassificacao N = sem dassificacao
50 metros (jardas) Por exemple, a crianga ndo completa
adistancia (500 m).

500 metros (jardas)

Fonte: Arquivo pessoal Fonte: GRAHAM HK E COLS, 2004.
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Nivel lombar baixo. Ha atividade dos musculos psoas, adutores
de quadris, quadriceps, flexores mediais de joelhos e eventualmente, tibial
anterior e/ou gliteo médio. Sdo normalmente deambuladores, usando
Orteses suropodadlicas e bengalas.

Nivel sacral. Ha atividade dos musculos psoas, adutores de quadris,
quadriceps, flexores mediais de joelhos, tibial anterior, gliteo médio e ainda
flexdo plantar e /ou extensdo do quadril. S0 deambuladores, havendo
necessidade do uso de drteses para prevengdo do desenvolvimento de mal
perfurante plantar, principalmente na infancia.

Na avaliacdo do paciente, podemos ainda usar ainda a FMS
(Functional Mobility Scale). E uma escala que considera a capacidade
de deslocamento do paciente em trés situagdes especificas, em casa
(5 metros), na escola (50 metros) e na comunidade (500 metros). A sua
utilidade estd no fato de promover uma avaliagdo mais objetiva e facilitar
a comunicacdo entre profissionais de saude que lidam com o paciente,
podendo ainda ser usada para avaliagdo pré e pds procedimentos cirurgicos,
de reabilitacdo, ortetizacao etc. A FMS foi criada inicialmente para avaliacao
de paralisia cerebral, mas tem sido um instrumento util de avaliacdo na
mielomeningocele. Por exemplo, se uma crianca usa andador em casa e no
colégio e usa cadeira de rodas na comunidade, serd FMS 2,2,1 (Figura 9).

Recentemente Dias L S e cols, propuseram uma nova classificacdo
The Myelomeningocele Functional Classification (MMFC), que subdivide
os pacientes em quatro tipos levando em consideracdo a funcionalidade
dos grupos musculares, avaliando a forca pelo teste muscular manual e
considerando funcional um musculo com forga muscular maior ou igual a 3,
exceto isquiotibiais mediais e gluteos médios cuja forca para ser considerado
funcional deve ser maior ou igual a 2. Esta classificagdo faz ainda uma
correlagdo com a Functional Mobility Scale (FMS) e faz uma associa¢do
com os tipos de drteses ou suportes que devem ser usados pelos pacientes
em cada nivel. E uma classificacdo dinamica que pode mudar por conta de
intercorréncias clinicas do paciente, como medula presa ou altera¢des da
derivagdo ventriculoperitoneal.

Estes sdo os niveis nesta classificacdo:

MMFC1

Pacientes com grande fraqueza muscular, podendo ter forga
muscular no iliopsoas, mas o quadriceps ndo tem forca muscular funcional.
Necessitam do uso de Ortese de Reciprocagdo ou Tutor Pélvico Podalico
para marcha, a maioria vai precisa de andador ou até mesmo muletas.
Muitos ndo terdo condicdo de marcha por conta de equilibrio ruim de
tronco. Com relacdo a FMS, a maioria sera 2/2/1 abaixo de 11 anos, com
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a idade e ganho de peso, ha o aumento do gasto energético e pode haver
mudanca para 2/1/1. Geralmente por volta de 11 a 13 anos se tornardo
1/1/1.Este nivel pode ser constatado ja ao nascimento, quando a crianca
ndo apresenta mobilidade nos membros inferiores.

MMFC2

Pacientes que tém flexdao de quadril e extensdo de joelho,
isquiotibiais mediais tém forga muscular pelo menos grau 2, sem forga
funcional em abdutores de quadril. Necessitam do uso de andador, AFOs
antes de quatro anos de idade, muletas e AFOs apds esta idade. Tem
geralmente um padrdao de marcha ruim sem o uso de suportes externos.
Com relacdo a FMS, a maioria sera 3/3/3,3/3/2 ou 3/3/1, quando jovem
abaixo de 13 anos. Com a idade e o ganho de peso, podem se tornar 3/2/1,
2/2/1 0u 2/1/1. Geralmente n3o se consegue uma definicdo deste nivel até
a idade de quatro anos.

MMFC3

Pacientes que tém flexores de quadril, extensores de joelhos,
flexores de joelhos e abdutores de quadril, representado pela funcdo de
gliteo médio. No entanto, ndo ha a presenga de flexores plantares. A
maioria tem marcha independente, usando somente AFO, sem suporte
externo. Alguns pode se beneficiar do uso de muletas para deslocamentos
em grandes distancias. Com rela¢do a FMS, a maioria e 5/5/5, 5/5/3 ou
5/3/3. Na vida adulta podem se tornar 5/5/1 ou 5/3/1. Assim como a
MMFC2, este nivel ndo consegue ser definido até a idade de quatro anos.

MMFC4

Pacientes que tém funcdo preservada de toda a musculatura do
membro inferior, incluindo flexores plantares. Geralmente ndo precisam de
Orteses para apresentarem um padrao de macha adequado. Alguns podem
se beneficiar do uso de értese supramaleolar ou palmilhas. Com relacdo
a FMS s&o 6/6/6. Assim como MMFC1, este nivel pode ser constatado em
recém-nascidos.

Abordagem ortopédica

Deformidades em tronco

A deformidade na coluna e consequentemente no tronco, esta
presente de forma frequente em pacientes com mielomeningocele; sua
incidéncia esta relacionada ao nivel motor, quanto mais alto o nivel maior a
incidéncia, chegando em alguns estudos a 100% no nivel toracico e a 5% no
nivel sacral (Figuras 10 e 11). O paciente com mielomeningocele, deve ser
submetido a avaliagdo radioldgica de coluna pelo menos uma vez ao ano.
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Figura 10: Mielo toracica

Fonte: Arquivo pessoal

Figura 11: Mielo sacral

Fonte: Arquivo pessoal

318

MIELOMENINGOCELE

As causas estdo relacionadas a diversos fatores, como a fraqueza
muscular abaixo da lesdo, auséncia dos elementos posteriores da coluna,
associacdo com malformagGes em vértebras, ocorréncia de medula presa
ou siringomielia, contratura ou deformidades articulares em membros
inferiores e disfuncdes das derivacdes ventriculo peritoneais.

Cifose - E a deformidade mais grave e limitante, por alterar até
mesmo o equilibrio sentado das criangas.

Figura 12: Lordose toracica, cifose lombar. Paciente com mielo toracica.

Fonte: Arquivo pessoal

Figura 13: Mielo tordcica Figura 14: Mielo toracica

Fonte: Arquivo pessoal

319



REABILITAGAO: TEORIA E PRATICA

Elas podem ocorrer tanto por desequilibrio muscular, com curvas
longas e com piora progressiva, que se estruturam na adolescéncia, e
também ja podem ocorrer malformagdes congénitas graves ao nascimento,
sendo estas mais rigidas, incapacitantes e de rdpida evolugao, havendo
inclusive a possibilidade de uma lordose toracica compensatéria.

Figura 15: Mielo tordcica

Fonte: Arquivo pessoal

Esta deformidade é associada a perda do equilibrio sentado, areas
de lesdes de pele por compressdao e com a evolugao pode ser associada
a alteragbes respiratérias pela restricdo de expansdo da caixa tordcica
(Figuras 12,13, 14 e 15).
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Figura 16: Escoliose dorsal Figura 17: Escoliose associada a malformacgao
vertebral.

4

Fonte: Arquivo pessoal

Escoliose - Pode estar associada a malformacdo congénita,
desequilibrio muscular ou ambos. Tem uma incidéncia de 62% a 90%,
sendo mais frequente em pacientes ndo deambuladores e pode evoluir
para a necessidade de cirurgia. Deve-se considerar que, piora de forma
rapida do quadro de escoliose, pode estar associada a malformacbes
dentro do canal espinhal ou medula presa (Figuras 16 e 17).

Hiperlordose lombar - Tem como causa principal a medula presa
e geralmente vem acompanhada de contratura em flexo de quadris. Por
conta da anteriorizagdo do tronco, traz grande limitacao de mobilidade
prejudicando a ortetizacdo, se houver rdpida progressdo, deve-se
suspeitar de patologias intramedulares, devendo o tratamento inicial ser
a abordagem neurocirurgica (Figura 18).

O tratamento objetiva manter um bom equilibrio de tronco e o
maximo de comprimento do mesmo, com a melhor funcdo respiratdria
possivel e com a prevencdo de lesdes de pele. Este bom equilibrio esta
relacionado a um melhor progndstico para trocas posturais, uso de cadeira
de rodas e até mesmo auxilio da marcha em niveis mais altos. Por isso, o
tratamento pode ser conservador com a observacdo e acompanhamento
de curvas menores e ndo progressivas.
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Figura 18: Hiperlordose lombar e flexdo de quadris

Fonte: Arquivo pessoal

Em alguns casos pode-se fazer o uso de adaptacdo em cadeiras de
rodas ou até mesmo coletes (Figura 19), devendo-se sempre ter o cuidado
de inspecgdo de pele por conta da diminui¢do de sensibilidade dos pacientes.
E preciso deixar claro para a familia que o colete tem um efeito maior de
contribuir para manutencdo do posicionamento do paciente, do que no
controle de progressao da curva.

Figura 19: Ortese toracolombosacra

Fonte: Arquivo pessoal
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Deve ser usado somente durante o dia.

O tratamento cirdrgico é indicado em curvas progressivas e
gue levam a grandes descompensag¢Bes nos planos frontal e/ou sagital.
E indicado acima de seis anos de idade nas cifoses e de dez anos nas
escolioses. E preciso sempre avaliar a funcdo pulmonar, possivel infec¢do
urindria, estado nutricional, condicbes de pele, se hd medula presa e
compensacao da hidrocefalia.

As artrodeses geralmente sdo longas e podem incluir ou ndo a pelve,
dependendo se o paciente é deambulador ou ndo; ha uma tendéncia a nao
fazé-lo se o paciente for deambulador. Pode ainda haver a necessidade de
abordagem por vias anterior e posterior. S3o complicacdes do tratamento
cirdrgico: fistula liqudrica, deiscéncia de pele, infecgdes (até 40% dos casos)
e pseudoartrose (até 50% dos casos).

Quadril - As deformidades nos quadris dependem do nivel
neuroldgico da mielomeningocele. No nivel tordcico constata-se com
frequéncia a deformidade em flexdo, abdugdo e rotagdo externa, por
conta da posi¢cdo de abandono dos membros inferiores e geralmente sdo
associadas a deformidade em flexdao dos joelhos e equino dos pés.

Figura 20: Paciente adulto com deformidades em quadris, joelhos e pés, por conta de

posicdo de abandono.

Fonte: Arquivo pessoal
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A orientacdo de posicionamento e uso precoce de drteses é o
melhor caminho para a preven¢ao destas deformidades, mesmo que ndo
haja progndstico de marcha, pois uma vez estabelecidas, elas dificultam até
0 posicionamento em cadeira de rodas (Figura 20).

O tratamento cirurgico deve ter como objetivo facilitar a ortetizacdo
ou melhorar o posicionamento em cadeira e quando realizado, ha liberagado

Figura 21: Mielo lombar, com adugdo de quadris e subluxagdo.

Fonte: Arquivo pessoal

Figura 22: Luxagdo de quadris

Fonte: Arquivo pessoal
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de partes moles em quadril, principalmente de flexores, devendo-se corrigir
outras deformidades que sejam associadas, no mesmo ato.

Nos niveis lombar alto e lombar baixo ha uma predominéancia dos
flexores e adutores dos quadris sobre os gliteos (abdutores e extensores),
levando a uma contratura em flexdo e adu¢do. Quando sdo deformidades
leves, podem ser utilizados drteses e alongamentos; quando superiores
a 30 graus levam a anteriorizagao importante do tronco, necessitando de
tratamento cirdrgico com liberagdo de adutores e flexores. Podem estar
associados a luxacdo do quadril (Figura 21).

A luxagdo de quadril é mais frequente quanto mais alto for o nivel
neuroldgico. E mais comum nos niveis tordcicos e lombar alto (Figura 22).
O tratamento é via de regra conservador, pois ndo tem sido constatado
vantagens funcionais pds-operatdrias, e principalmente, a luxa¢do nao é
obstaculo para o desenvolvimento da marcha, devendo-se ter especial
atencdo na prevencgao de deformidades e no fortalecimento de musculatura
funcional presente.

Quando had uma assimetria de membros inferiores, faz-se a
compensagao com palmilhas associadas as orteses.

Joelhos - A deformidade mais comum é em flexdao e pode estar
associada a posicdao de abandono, principalmente nos niveis mais altos ou

Figura 23: Osteotomia extensora de fémur esquerdo.

ESQ
PERFIL

Fonte: Arquivo pessoal
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secundarios a medula presa. Deformidades de até 20 graus sdo compativeis
com uso de drteses. Acima de 30 graus, dificulta o uso destas e ha a
necessidade de tratamento cirurgico.

Pode ser feita a intervengdo em partes moles com tenotomia de
flexores e/ou osteotomia extensora supracondiliana de fémur. Quando a
deformidade é muito acentuada, geralmente é realizado o procedimento
combinado (figura 23). Estes procedimentos podem ser feitos também
para melhora no posicionamento de pacientes ndo deambuladores ou para
facilitar transferéncias.

O recurvo de joelho é raro, mais comum em niveis lombares com
guadriceps muito fortes e podem estar associados a outras malformagdées
congénitas. Podem ainda estar associados a corregdo cirurgica excessiva
do flexo. Geralmente sdo tratados com gesso seriado e com Ortese. Se
nao houver a corre¢do, pode ser feito abordagem cirlrgica anterior com
liberacdo em V-Y o quadriceps, capsulotomia anterior ou até mesmo
tenotomia de tend3do patelar em pacientes ndo deambuladores e sem
funcdo do quadriceps.

Tornozelos - Tornozelo valgo Pode estar presente em 85% dos
pacientes e ocorre principalmente por conta do encurtamento fibular e é

Figura 24: Rotagdo externa da tibia

Fonte: Arquivo pessoal
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associado ao geno valgo e torcdo tibial externa (figura 24). O tratamento
inicial deve ser conservador com o uso continuo de érteses.

Quando houver uma deformidade incapacitante, deve ser feito o
tratamento cirurgico. As técnicas variam de acordo com a deformidade em
conjunto. Se ndo houver torgao tibial, pode ser feito tenodese do tendao
calcaneo ou epifisiodese do maléolo medial, em pacientes com potencial
de crescimento. Quando houver rotagdo externa associada, pode ser feita
a osteotomia varizante e derrotativa interna da tibia distal.

Figura 25: Deformidade em pés e pds-operatdrio

o

Fonte: Arquivo pessoal

-

Figura 26: Talectomia.

Fonte: Arquivo pessoal
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Pé - Na mielomeningocele, o pé muitas vezes apresenta a rigidez de
um pé artrogripdtico e é necessario considerar que sao pés insensiveis, com
musculatura paralisada e sem propriocep¢do. Por isso um dos objetivos do
tratamento é evitar um pé com areas de hiperpressao por conta do risco de
Ulceras, principalmente em pacientes deambuladores. A deformidade mais
frequente é a equino-cavo-varo e o tratamento é cirurgico. Nao se deve
abordar o pé mielodisplasico para tratamento como o pé torto congénito
idiopatico, pois ele tem as caracteristicas prdprias ja citadas.

No procedimento cirurgico faz-se ampla liberacdo tendinosa e
capsular medial e posterior, e quando necessario, com encurtamento de
coluna lateral. N3o é feito alongamento tendinoso, somente tenotomia e as
vezes até mesmo resseccao de parte do tendao para prevencao de recidivas.
No pds-operatodrio é realizado o uso diuturno de drtese suropodalica,
geralmente fixa (Figura 25). Outra op¢do de tratamento é a talectomia,
um procedimento de excecdo, indicado na falha do procedimento anterior
(Figura 26).

O calcdneo valgo é muito frequente no nivel lombar e ocorre por
desequilibrio muscular com predominio do tibial anterior, extensor longo
do halux e extensor longo dos dedos, além dos fibulares. E associado ao
pé calcaneo. O tratamento cirurgico se da com a liberagdo anterior pela
tenotomia dos tenddGes extensores e quando necessario, dos fibulares.

O pé equino deve ser tratado com tenotomia de tendao calcaneo e
guando necessario, capsulotomia posterior.

Pé calcdneo ocorre por acao do tibial anterior e o tratamento é feito
com a liberagdo do mesmo. O uso desde cedo das drteses suropodalicas,
pode prevenir a evolucdo para esta deformidade, e deve ser estimulado.

Pé talo vertical é uma deformidade rara que deve ser tratada com
cirurgia de liberagdo do télus e posterior fixacdo.

Em todos os casos, no pdés-operatdrio é feito o uso diuturno
de ortese suropodadlica, geralmente fixa. Sempre deve ser lembrada a
possibilidade de medula presa na avaliagdo de deformidade dos pés,
principalmente quando houver piora recente relatada pela familia.

Patologias associadas

Hidrocefalia Uma grande quantidade de pacientes com
mielomeningocele apresenta quadro de hidrocefalia e evoluem para a
necessidade de derivacgdo ventricular (Figura27). Aincidénciavariade acordo
com o nivel de lesdo. No nivel tordcico, esta incidéncia pode ser entre 97 e
100 %, no nivel lombar pode chegar a 87 %, podendo ainda chegar a 37%
no nivel sacral. Os pacientes que ndo fazem deriva¢do, apresentam uma
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Figura 27: Catéter de derivacdo ventriculo peritoneal

Fonte: Arquivo pessoal

melhor funcdo motora que os que sdo submetidos 8 mesma. E frequente a
necessidade de revisdo das derivacdes por conta de infec¢cdo ou obstrucao,
estes eventos comprometem ainda mais o quadro motor do paciente.

Malformacgao de Chiari tipo Il - Praticamente todos os pacientes
com mielomeningocele apresentam malformacdo de Chiari I, com
deslocamento caudal do lobo posterior do cerebelo e da medula no canal
espinhal. Este quadro pode levar a alteracdes neuroldgicas no paciente,
devendo ser considerado no momento da avaliagdo da piora clinica.

Alergia ao latex - E preciso orientar as familias a respeito da
possibilidade aumentada em pacientes com mielomeningocele de alergia
ao latex; cerca de 20 a 30 % dos pacientes tem, e como serdo manipulados
por varias ocasides durante a vida, a possibilidade de contato com latex esta
sempre presente. Quando identificada esta alergia, cujas manifestagGes
podem variar de urticéria leve a eventos graves com edema de laringe e
anafilaxia sistémica, podendo causar dbito, é necessario fazer o alerta e
registrar.

O antigeno associado a estas reagles seria o K 82 do latex e a
exposicdo pode ser por contato cutdneo, de mucosas, parenteral ou por
aerossol. O risco maior de anafilaxia acontece no contato por mucosa e
parenteral e o grau de exposicdo é o fator mais importante na sensibilizacdo.
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Caso o paciente seja submetido a algum procedimento cirurgico,
deve ser a primeira cirurgia do dia, apds limpeza prévia e deve ocorrer
preparo com material especial, evitando-se uso de latex. No dia a dia, deve-
se evitar o contato continuo com o latex.

Medula presa - Com o crescimento continuo do paciente, ha o
risco de ancoragem da medula espinhal por conta de uma variedade de
condicdes incluindo aderéncias na cicatriz cirdrgica, com repercussées
clinicas. A incidéncia esta estimada entre 15 e 20 % dos casos. A imagem
de medula ancorada, em exame de ressonancia magnética, esta presente
na maioria dos pacientes com mielomeningocele, portanto o diagndstico é
eminentemente clinico e qualquer mudancarelatada no padrao neuroldgico,
uroldgico ou motor do paciente ou até mesmo piora de deformidades de
membros inferiores, deve-se levar em consideragao a possibilidade de
medula presa no diagndstico diferencial.

Figura 28: Imagem de ressondncia de medula presa. Hiperlordose associada a medula presa.

Fonte: Arquivo pessoal

Aescoliose progressiva é o sinal clinico mais comum (44% dos casos),
principalmente em pacientes abaixo de seis anos deidade, sem malformacao
congénita ou em niveis neuroldgicos baixos. Outras manifestagdes comuns
sdo piora do padrao da marcha e espasticidade de membros inferiores
bem como dores na cicatriz cirdrgica. Uma vez identificada, deve haver a
avaliagdo da necessidade de intervengdo neurocirdrgica (Figura 28).

Hidromielia - E o acumulo de liquido cerebroespinhal na
regido do canal medular, normalmente alargado. Pode estar associada
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a funcionamento inadequado da derivacdo ventricular, e muitas vezes
é assintomatico. Quando apresenta repercussdo clinica, deve ser
encaminhado ao neurocirurgido.

Sistemas urindrio e intestinal - A vasta maioria dos pacientes
com mielomeningocele apresenta bexiga neurogénica, que pode causar
infecgdes urindrias de repeticdo e deterioracdo progressiva da funcdo
renal. Medidas como o cateterismo intermitente, que pode ser necessario
em 85% dos pacientes, e medidas cirdrgicas uroldgicas, bem como o uso
de medicagdo antibidtica ou anticolinérgica, tém contribuido para diminuir
estas complicacGes a longo prazo. Infec¢Ges urindrias podem ser uma fonte
de complicacdo em caso de cirurgia ortopédica, devendo o cirurgido estar
atento.

Figura 29: Lesdo de pele em drea de compressdo de oOrtese

Fonte: Arquivo pessoal

Por causa do comprometimento dainervagdo dointestino e anus, ha
alteracdo do habito intestinal, podendo ocorrer constipacao, incontinéncia
fecal e impaccao fecal, e inclusive aumentar a pressao intra-abdominal e
afetar a derivagao ventriculo peritoneal. Deve-se procurar o manejo da
fungdo intestinal orientado por gastroenterologista e nutricionista.

Lesdes de pele - E necessério cuidado especial em pontos de
pressdo desde a cintura escapular até a regido dos pés, por conta da
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diminui¢do da sensibilidade. Os locais mais comuns em que se observam
lesdes sdo as proeminéncias isquiaticas, sacro e maléolos. As familias devem
ser orientadas desde cedo, bem como os pacientes em idade adequada ao
entendimento, a fazer a inspec¢do dos pontos de pressdao em busca de sinais
de alerta como hiperemia, para prevencdo do inicio de ulceras (Figura 29).

Fraturas. Por conta da hipomobilidade, é comum o quadro de
osteoporose em pacientes com mielomeningocele, aumentando o risco
de fraturas espontaneas, o que pode ser potencializado por contraturas
articulares ou imobilizagdo pds-cirrgica. E necessario considerar que
sdo pacientes com hipossensibilidade ou sem sensibilidade de membros
inferiores, podendo, portanto, ter fraturas e nao referir quadro de dor. Os
familiares e cuidadores devem estar atentos principalmente a aumento de

Figura 30: Ortetizagao precoce

Fonte: Arquivo pessoal

volume dos membros, aparecimento de hematomas ou creptagdes, para a
suspeita e diagnodstico de fraturas.

Orteses - O uso de érteses no manejo da mielomeningocele deve ser
estimulado desde cedo, com o objetivo de prevenir deformidades, manter
o alinhamento, evitar lesGes de pele, incentivar o ortostatismo, o que traz
diversos beneficios para o paciente, como melhora da funcdo respiratéria,
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do transito intestinal, da funcdo da bexiga, bem como a calcificacdo dssea
pelo estimulo a deposi¢do de calcio (Figura 30).

Estima-se que somente 5% dos pacientes com mielo ndo tém
necessidade de uso de drteses no decorrer da vida. O tipo de drtese estd

Figura 31: Parapddio
k|

Fonte: Arquivo pessoal

Figura32: Ortese pélvico podalica.

Fonte: Arquivo pessoal
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relacionada ao nivel neuroldégico, uma vez que é preciso usar a ortese capaz
de trazer o maximo de mobilidade com o minimo de restri¢do, pois cada
segmento imobilizado aumenta o consumo energético em 10%.

Parapddio - Geralmente usados em pacientes com nivel toracico
e em alguns com nivel lombar alto. Pode ser introduzido a partir de dois
anos de idade para pacientes com boa mobilidade de membros superiores
(Figura31).

Ortese pelvicopodalica-Tem uma contensdo pélvica que pode ou
nao se estender até o térax e seu funcionamento depende do equilibrio de
tronco e da forca muscular abdominal, tem travas para flexdo de quadris e
joelhos que geralmente sdo manuais e facilitam o posicionamento, evitando
a hiperflexdo de quadris e a hiperlordose compensatoria.

Geralmente usados por pacientes do nivel tordcico. Podem ter
uso domiciliar e terapéutico. Em alguns casos, apds melhora da fun¢do de
tronco, pode ser acoplado uma RGO (értese de reciprocagdo) para auxilio

Figura 33: Ortese coxopodalica

Fonte: Arquivo pessoal

do treino de marcha (Figura 32).

Ortese coxopodalica - Tem um molde na coxa, conectado a uma
Ortese suropodadlica por barras metalicas lateral e medial, com articulagado
a nivel do joelho. No joelho, a articulagdo dependerd da forga muscular do
guadriceps, podendo ser até mesmo livre, se houver for¢a muscular pelo
menos grau 3, ou pode ser bloqueada e com trava manual. Geralmente sao
indicadas nos niveis lombar alto e lombar baixo (Figura 33).
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Figura 34: Ortese de reacdo ao solo. Anteriorizacdo da tibia na fase de apoio.

Fonte: Arquivo pessoal

Figura 35: Ortese suropodalica fixa

Fonte: Arquivo pessoal

Figura 36: Ortese suropodalica articulada

Fonte: Arquivo pessoal
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Orteses suropodalicas - Ortese de reac3o ao solo - podem utilizadas
por pacientes sem deformidades rotacionais, mas com flexo excessivo de
joelho e avancgo da tibia na fase de apoio (figura 34).

AFO fixa- é a dortese mais utilizada por pacientes com mielo, por
proporcionar estabilidade distal, tibiotalar e subtalar na fase de apoio, além
de prevenir dorsiflexdo acentuada evitando um pé calcaneo e contribuindo
para prevenir uma marcha em crouch(Figura 35).

AFO articulada- ndo deve ser usada em pacientes com fraqueza de
flexores plantares, pois podem contribuir para um avango excessivo da tibia,
contribuindo para um pé calcdneo e uma macha em crouch. S3o restritas a
pacientes com boa fungdo de flexores plantares (Figura 36).

Consideragoes finais

A sobrevida de pacientes com mielomeningocele vem aumentando
e com uma qualidade de vida cada vez melhor. E necessario considerar que
estes pacientes devem ser estimulados com abordagem multidisciplinar o
mais precoce possivel, com neurocirurgia, urologia, ortopedia, fisioterapia,
terapia ocupacional, enfermagem, psicologia, reabilitacdo fisica, nutricao,
ortetizacdo, etc., com o intuito de prevenir, monitorar e/ou tratar potenciais
complicagdes que possam surgir no decorrer de suas vidas. E preciso uma
convivéncia harmoniosa da equipe que lida com o paciente, interacdo
correta com a familia, com uma abordagem sempre realista do que pode
ser conseguido pelo mesmo.
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