UNIVERSIDADE DO GRANDE RIO

ESCOLA DE CIENCIAS DA SAUDE

CURSO DE MEDICINA

JULIA MARIA MONTEIRO BARRETO

LUIZA BOUZON CRESPO

PRIMEIRA CORRECAO INTRAUTERINA DE MIELOMENINGOCELE
POR MINI-HISTEROTOMIA DO ESTADO DO RIO DE JANEIRO —
RELATO DE CASO

Duque de Caxias

2020



UNIVERSIDADE DO GRANDE RIO

ESCOLA DE CIENCIAS DA SAUDE

CURSO DE MEDICINA

JULIA MARIA MONTEIRO BARRETO

LUIZA BOUZON CRESPO

PRIMEIRA CORRECAO INTRAUTERINA DE MIELOMENINGOCELE
POR MINI-HISTEROTOMIA DO ESTADO DO RIO DE JANEIRO —
RELATO DE CASO

Monografia apresentada a disciplina de Trabalho de Concluséo de
Curso Il como um dos requisitos para a conclusdo do Curso de

Medicina.
Orientador: Professora Maracheila Prates Page Drumond

Ass. (A Aam

Orientador: Professor Jair Roberto da Silva Braga

ASS. C_‘)”—/ Ly

P

Duque de Caxias

2020



CATALOGACAO NA FONTE

UNIGRANRIO - NUCLEO DE COORDENACAO DE BIBLIOTECAS

B273p

Barreto, Julia Maria Monteiro.

Primeira correcéo intrauterina de mielomeningocele por mini-histerotomia
do estado do Rio de Janeiro: relato de caso / Julia Maria Monteiro Barreto,
Luiza Bouzon Crespo. — Duque de Caxias, 2020.

34f. :il. ;30 cm.

Trabalho de Conclusdo de Curso (graduagdo em Medicina) — Universidade
do Grande Rio “Prof. José de Souza Herdy”, Escola de Ciéncias da Saude,
2020.

“Orientadores: Prof.2 Maracheila Prates Page Drumond

Prof. Jair Roberto da Silva Braga”.
Referéncias: f. 31-33.

1. Medicina. 2. Neurologia. 3. Obstetricia. 4. Mielomeningocele. 5.
Histerotomia. 6. Cirurgia fetal. I. Crespo, Luiza Bouzon. Il. Drumond,
Marachiela Prates Page. lll. Braga, Jair Roberto da Silva. IV. Universidade do
Grande Rio “Prof. José de Souza Herdy”. V. Titulo.

CDD -610




UNIVERSIDADE DO GRANDE RIO

ESCOLA DE CIENCIAS DA SAUDE

CURSO DE MEDICINA

JULIA MARIA MONTEIRO BARRETO E LUIZA BOUZON CRESPO

PRIMEIRA CORRECAO INTRAUTERINA DE MIELOMENINGOCELE
POR MINI-HISTEROTOMIA DO ESTADO DO RIO DE JANEIRO —
RELATO DE CASO

Aprovado pela banca:

Prof.

Prof.

Em de 2020

Duque de Caxias

2020



DEDICATORIA

Dedico este trabalho de concluséo a cada um que ja tenha duvidado da

capacidade de uma mulher no curso de medicina



AGRADECIMENTOS

A nossos pais, irmaos, avos e avos, tios e tias, obrigada pelo amor, incentivo e apoio

incondicional.

A nossos orientadores, Jair e Maracheila, pelo suporte no pouco tempo que lhes coube, pelas

suas correcdes e incentivos.

E a todos que direta e indiretamente fizeram parte de nossa formagéo, nosso sincero muito

obrigada.



EPIGRAFE

N&o importa 0 que aconteca, continue a nadar.

Procurando Nemo, Disney, 2003

Vi



RESUMO

Introdugdo: A Mielomeningocele (MMC) é uma condi¢do decorrente do defeito no
fechamento do tubo neural que ocorre terceira semana embrionaria e acomete 1 a cada 1.000
nascidos vivos, sendo considerada uma das mais frequentes malformacGes congénitas. A
correcdo intrauterina da MMC demonstrou uma reducgéo significativa da necessidade de
derivacgéo ventriculoperitoneal (DVP) e uma maior frequéncia de deambulagdo independente.
Objetivo: Relatar o primeiro caso de correcdo intrauterina de mielomeningocele pela técnica
de mini-histerotomia no Estado do Rio de Janeiro. Métodos: Realizado um relato de caso de
cirurgia fetal para correcdo de MMC no ano de 2017 conduzido pela Maternidade Escola da
Universidade Federal do Rio de Janeiro e Instituto Estadual do Cérebro Paulo
Niemeyer. Resultados: O recém-nascido necessitou DVP e apresenta mobilidade dos membros
inferiores. A gestante apresentou complicacdes pds-operatorias tardia da MMC com rotura
prematura de membranas ovulares e descolamento prematuro de placenta. Conclusdes: O
presente relato marcou o inicio de uma nova era na cirurgia fetal no Estado do Rio de Janeiro e
seus autores pretendem melhorar a assisténcia a esta condigdo, trazendo melhores perspectivas

de salde para os bebés com MMC e suas familias.

Palavras-chave: “mielomeningocele”, “mini-histerotomia”, “defeitos do tubo neural” e

“cirurgia fetal”.
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ABSTRACT

Background: Myelomeningocele is a condition resulting from a defect in the closure of the
neural tube that occurs in the third embryonic week and accommodates 1 in every 1,000 live
births, and is considered one of the most frequent congenital malformations. Intrauterine MMC
correction demonstrated a significant reduction in the need of ventriculoperitoneal shunt and a
higher frequency of independent deambulation Objective: Report the first case of intrauterine
myelomeningocele correction using the mini-hysterotomy technique in the State of Rio de
Janeiro. Method: A case report of fetal surgery for correction of myelomeningocele in 2017
conducted by the Maternity School of UFRJ and the State Brain Institute Paulo Niemeyer.
Results: The newborn under study developed the possible complications of myelomeningocele
such as hydrocephalus, need for ventriculo-peritoneal shunt, ventriculomegaly and low
mobility of the lower limbs. The pregnant woman presented postoperative complications such
as premature rupture of ovular membranes and placental abruption. Conclusions: This report
marked the beginning of a new era in fetal surgery in the State of Rio de Janeiro and it’s authors
intend to improve care for this disease, bringing better health prospects for babies with MMC

and their families.

Keywords: “myelomeningocele”, “mini-hysterotomy”, “neural tube defects” and “fetal

surgery”.
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1 - INTRODUCAO

Os defeitos de fechamento do tubo neural sdo as anormalidades congénitas mais
comuns do Sistema Nervoso Central (SNC) e sdo uma causa comum de déficit
neuropsicomotor na populagdo. No mundo, estima-se que todo ano 300.000 bebés nasgam

com algum defeito no fechamento do tubo neural.?

O fechamento do tubo neural ocorre entre terceira e a quarta semana do periodo
embrionario (quinta semana menstrual). O ndo fechamento do tubo neural em um de seus
segmentos cefalico e/ou vertebral leva a auséncia total ou parcial do cérebro e calota craniana
(acrania e anencefalia) e a exposicdo de tecido nervoso e meningeo por meio de solucdo de
contiguidade do tecido 6sseo e pele posterior a coluna vertebral. A este ultimo defeito damos

o nome de mielomeningocele (MMC). 13

A MMC é considerada uma das mais frequentes malformacGes congénitas, com
prevaléncia mundial estimada em 1 a cada 1.000 nascidos vivos, sendo mais prevalente no
sexo feminino e caucasianos.?® O Brasil ja foi referido como sendo o quarto pais com maior
incidéncia de espinha bifida entre os 41 paises estudados, com taxa de 1,139 a cada mil

nascidos vivos.!2

Até o fim do século XX, a correcdo da MMC era exclusivamente realizada ap6s o
nascimento por meio do fechamento em camadas. Aproximadamente 82% desses casos
necessitam de Derivacdo Ventriculo-Peritoneal (DVP) e somente 21% destes conseguem
deambular. Além disso, ha maior risco de infeccdo neonatal, uma vez que existe porta de
entrada no SNC. Ha ainda complicac@es intrinsecas relacionadas a DVP, onde 45% desses
casos necessitam de novas intervengdes devido a obstrucGes, deslocamentos e infecgbes do
dreno. Tais complicagdes estdo associadas a piora gradual da capacidade intelectual e com

um aumento de 15% na taxa de mortalidade até o 5° ano de vida.*®

A exposic¢do do sistema liquorico ao liquido amnidtico (LA) compromete a circulagdo e o
gradiente pressao deste sistema, com consequente herniagcdo do tronco encefalico e cerebelo pelo
forame magno (Sindrome de Arnold-Chiari Il) e ventriculomegalia obstrutiva. Além disso, o
trauma que a medula e raizes nervosas sofrem em contato com a parede uterina e o efeito irritativo
do LA - hip6tese do segundo impacto - podem agredir ainda mais intensamente o tecido neural e

piorar a fungdo motora dos membros inferiores.”® Todas essas alteragdes podem estar associadas

13



a diferentes graus de restricdo no desenvolvimento intelectual, paralisia dos membros inferiores

e disfuncdes intestinais e geniturinarias.*®

Desde 2011, ap6s o encerramento do ensaio clinico randomizado Moms Trial, a
correcdo intrauterina da MMC mostrou melhores resultados neonatais e infantis. O
fechamento intrauterino do defeito tem a finalidade de minimizar a agressdo de segundo
impacto. Os casos demonstraram uma reducéo significativa da necessidade de colocacédo de
DVP para aproximadamente 40% e também uma maior deambulacio independente, 42%.*
Apesar dos melhores resultados neonatais e infantis, ha riscos maternos associados a cirurgia
intrauterina, como hemorragias, deiscéncia de histerorrafia, Ruptura Prematura de

Membranas Ovulares (RPMO) e prematuridade.”**

A cirurgia aberta classica para MMC fetal é realizada por meio de histerotomia
corporal de 6 a 10 cm, permite a correcdo em multicamadas do defeito do tubo neural,
conforme realizada no pos-natal. 8 Apesar dos resultados favoraveis para a crianca, ela é
acompanhada de complicagcdes maternas, entre as principais, RPMO (46%), o trabalho de
parto prematuro (38%), deiscéncia completa ou parcial da histerotomia observada no
momento da resolucdo da gravidez (30%) e separacdo corioamniética (26%).* Em 2016, foi
desenvolvida a técnica de mini-histerotomia, também conhecida como técnica de Peralta, na
qual é realizada uma incisdo de 3 cm ao invés da usual incisdo de 6 a 10 cm.® Essa mudanca
ndo compromete a neurocirurgia, que foi formalmente testada em ensaio randomizado. Dos
45 pacientes operados, 95% apresentaram cicatriz intacta no parto cesareo, 3% apresentaram
separacdo corioamniotica, 23% RPMO e Idade Gestacional (IG) média de 35,2 semanas.
Além disso, houve reducdo significativa das complicacbes maternas comparados aos

resultados do Moms Trial. 8
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2 - REFERENCIAL TEORICO

MMC é uma malformacdo congénita causada por erro no processo de neurulacdo
primaria, na qual o ectoderma nao diferenciado nao se fecha sobre o tubo neural, ndo o isolando
do meio externo. Como consequéncia, ha exposicao vertebral, musculofascial e cutdnea com
adicional protrusdo de medula e raizes nervosas dorsal e ventral (placa neural ou placoide)?. O
contetdo herniado, banhado em liquido cefalorraquidiano (LCF), pode estar ou ndo recoberto
por uma fina camada epitelial que, no entanto, ndo protege estas estruturas das agressdes do

meio externo como pH do LA e o trauma mecanico intrinseco a gestagio*.

A abordagem diagndstica mais atual baseia-se na identificacdo de achados
ultrassonograficos compativeis com MMC na USG obstétrica morfologica do segundo
trimestre gestacional, que ocorre comumente entre 18° a 22° semanas de gestagdo. Nela o
ultrassonografista € capaz de visualizar alteragfes associadas a MMC como, a saber, cranio
fetal cuja forma, quando vista transversalmente, assemelha-se a um liméo, “sinal do limao”
(Figura 1%), ventriculomegalia (Figura 2), herniagdo de fossa posterior e cerebelo alongado
com formato biconcavo, “sinal da banana” (Imagem 3%°).1! Ainda néo é possivel, apesar da alta
qualidade dos exames de imagem disponiveis, confirmar a presenga da membrana epitelial que
recobre o contetdo herniado (Figura 4 e 5), sua dimenséo, a dimenséo do placoide e a qualidade

do epitélio desta membrana cistica.'®

Figura 1, Feto de 20 semanas 4 dias, corte axial, com calota craniana em limao

Fonte: Diagndstico pré-natal de defeitos do tubo neural®®
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Figura 2, Feto de 20 semanas 4 dias, corte axial, ventriculomegalia, ventriculo cerebral
pontiagudo e calota craniana em aspecto de limao

Fonte: Diagndstico pré-natal de defeitos do tubo neural®®

Figura 3, Feto de 21 semanas 0 dias, corte axial, diminuicdo da fossa posterior,
obliteragdo da cisterna magna e cerebelo expressando o sinal da Banana

Fonte: Diagndstico pré-natal de defeitos do tubo neural®®
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Figura 4, Feto de 21 semanas 2 dias, corte sagital, saco de MMC

Fonte: Diagndstico pré-natal de defeitos do tubo neural®®

Figura 5, Feto de 21 semanas 2 dias, corte coronal, saco de MMC com contetdo espinhal
em seu interior

Fonte: Diagndstico pré-natal de defeitos do tubo neural®®

A USG ¢ frequentemente suficiente para a confirmacdo diagnostica. Em alguns casos
com imagens de dificil aquisicdo na USG a ressonancia magnética (RNM) pode acrescentar ao
diagndstico, sabendo-se que da mesma forma, a sua sensibilidade e especificidade é operador
dependente. &

Uma terceira opgao, apesar de ndo comumente utilizada para fins diagndsticos devido
aos riscos inerentes do procedimento e a existéncia de técnicas radioldgicas nao invasivas, é a

aminiocentese. Idealmente feita a partir da 1tecnic5® semana, uma amostra de LA sera colhida
17



para dosagem de acetilcolina e alfa-fetoproteinal®. Sua maior indicacéo hoje é na pesquisa de
alteracbes cromossdmicas ou génicas potencialmente relacionadas a ocorréncia de MMC. E

mais usada como exame de triagem para a formalizacdo de uma conduta terapéutica.

Apo6s a investigacdo e confirmacdo diagnostica de MMC a paciente deve ser
encaminhada a servico multidisciplinar de referéncia capaz de oferecer acompanhamento
necessario independente da conduta a ser adotada. Ha trés possiveis formas de conduzir esta

paciente:

1. Interrupcdo da gravidez, naqueles paises que esta € uma opcdo viavel e caso seja 0

desejo da paciente
2. Reparo intrauterino, caso critérios de elegibilidade estejam presentes (Tabela 1)

3. Reparo pos-natal, caso reparo intrauterino contraindicado (Tabela 2)

Tabela 1, Critérios de inclusio para reparo intrauterino de MMC*

Critérios de inclusdo (MOMs)

Defeito entre T1 e S1

Herniagdo de fossa posterior

Idade materna igual ou superior a 18 anos

Gravidez de feto Unico

Idade gestacional entre 19 semanas e 25
semanas 6 dias

Cariotipo ou FISH normal

Fonte: A randomized trial of prenatal versus postnatal repair of myelomeningocele*
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Tabela 2, Critérios de exclusédo para reparo intrauterino de MMC

Critérios de exclusao

Presenca de anormalidade fetal ndo
relacionada a MMC

Cifose superior a 30 graus (Figura 6)

IMC materno superior a 35

Gravidez de multiplos fetos

Historia prévia de parto pré-termo (< 37
semanas), incompeténcia istimocervical,
cérvice com menos de 20 mm ou
cerclagem cervical

Incompatibilidade Rh, presenca de
anticorpos Kell ou histdria neonatal de
trombocitopenia autoimune

Implantacdo placentaria anormal (placenta
prévia, suspeita de placenta acreta,
descolamento de placenta)

Condicges que levam a risco materno
adicional (HIV+, portadora de HBV ou
HCV, diabetes ou hipertensédo mal
controlada)

Histerotomia previa (cesaraa prévia)

Anormalidade estrutural uterina (Utero
bicorno)

Qualquer condi¢do materna que
contraindique cirurgia abdominal ou
inducdo anestesia

Alterac¢des no ducto mulleriano ou a
presenca de multiplos ou grande miomas
uterino

Auséncia de rede de suporte familiar ou
qualquer limitacdo psicossocial materna

Fonte: A randomized trial of prenatal versus postnatal repair of myelomeningocele*



Figura 4, Feto de 20 semanas 4 dias, corte coronal, cifose lombar com angulacao
acentuada associada a MMC

Fonte: Diagnostico pré-natal de defeitos do tubo neural®®

Dentre as possiveis técnicas cirdrgicas atualmente disponiveis, 0 médico especialista pode
optar, de acordo com a viabilidade de cada caso, pela técnica aberta classica ou pela mini-
histerotomia. A técnica endoscopica ainda é considerada experimental.

Caso a paciente preencha os critérios de elegibilidade desenvolvidos pelo Moms Trial
(Tabela 1), deve-se proceder com a realizagéo da cirurgia. Idealmente, a equipe multidisciplinar
deve conter cirurgides fetais, especialiastas em medicina materno-fetal, neurocirurgioes
pediatricos, anestesiologistas, neonatologistas, neurologistas pediatricos, enfermagem materno-
infantil, fisioterapeutas, psicologos, servico social, etc, 0s quais prestardo cuidados pré, per e

pos-cirurgicos, até mesmo posteriormente ao nascimento e evolucao do recém-nascido (RN).
16

A cirurgia se inicia com a paciente idealmente em decubito dorsal sob efeito de anestesia
geral. Inicialmente, sera realizada uma incisdo de Pfannestiel com parcial exteriorizagdo do
Utero gravidico. Apos a identificacdo da posicao fetal por meio de USG seré feita uma incisdo,
histerotomia, de 2,5-3,5cm com bisturi elétrico acima do local onde o defeito neural esta

localizado®. Deve-se ainda estar a pelo menos 2 cm da borda da placenta.®
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A incisdo uterina é realizada no lado oposto ao da insercdo placentaria. O feto €
posicionado antes da incisdo uterina para que o dorso fetal, a regido do defeito neural, esteja

posicionada na exata abertura da histerotomia.*® 8

No momento da incisdo, é muito importante o adequado relaxamento uterino®. S&o
utilizados agentes anestésicos inalatorios em doses 2 a 3 vezes a concentragio alveolar minima®.
Ha relatos ainda do uso inicial de midazolam e remifentanil com posterior substituicdo do
midazolam por sevoflurano e correcdo da infusdo de remifentanil. O relaxamento uterino

podera ainda ser otimizado com nitroglicerina®?.

Devido a menor dimensdo da histerotomia, geralmente € necessario manipular
externamente o feto para que seu dorso fetal esteja voltado para a incisdo.® Diferentemente da
técnica classica de histerotomia, na qual a incisdo tem cerca de 6 a 8 cm onde podem ser usados
grampeadores para ancorar as bordas do @amino ao miomeétrio, na mini-histerotomia a membrana
amniotica é suturada no ao terco interno do miométrio. Apos esse tempo, utiliza-se um afastador
toracico neonatal (Ankeney) na parede do Utero, acoplado a um sistema de fixacdo do campo
cirargico (Leyla bar), para prote¢do do placoide neural. Caso seja necessario reposicionar o

feto o sistema é retirado e recolocado. & 13

A equipe neurocirurgica ira identificar o placoide e realizar a corregéo cirdrgica da leséo,
tal qual na cirurgia neonatal. Separa-se o placoide neural do epitélio circundante, identificam-
se as raizes nervosas ventral e dorsal bem como a dura-mater, rafiando cada plano

hermeticamente, finalizando com o fechamento da pele. **

A principal diferenga entre a técnica de correcdo intrauterina e a pés-natal é a fragilidade
dos tecidos neurais. Dura-mater e placoide sdo muito mais delicados durante a gestacdo. Caso
a quantidade de dura-mater dissecada seja insuficiente para a rafia, usa-se um patch sintético,
rafiando-o diretamente na fascia lombar, o que proporciona uma estrutura mais firme e

resistente.

A sutura uterina € realizada em dois tempos®. Com o inicio do fechamento, a
concentracdo inspirada de anestésico inalatorio deve ser progressivamente reduzida. Uma
paciente mais desperta facilita a extubacdo, diminuindo a probabilidade de tosse e
consequentemente do aumento da presséo e esforco intra-abdominal que podem causar rotura

das suturas uterinas. ** A reducéo do anestésico, no entanto, pode levar a um aumento do tonus

21



uterino, portanto, deve-se ainda no intraoperatorio, iniciar a terbutalina venosa que serd mantida

por até 24 horas apds a conclusdo do ato cirurgico.

Apos fim da cirurgia, recomenda-se observagéo tanto da mae quanto do feto em unidade
fechada por pelo menos 12 horas. Caso ndo haja intercorréncias, transferéncia para enfermaria

para observacao por pelo menos mais trés dias. 8
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3—-OBJETIVOS

3.1 GERAL

Relatar o primeiro caso de corre¢do intrauterina de MMC pela técnica de mini-

histerotomia no Estado do Rio de Janeiro.
3.2 ESPECIFICOS

Descrever os critérios de elei¢do para a realizacdo de cirurgia intrauterina no caso da

paciente descrita no relato.

Descrever as complicacdes peri e pds-operatdrias da cirurgia intrauterina para correcao
de MMC do caso relatado.

Descrever os resultados imediatos e tardios da correcdo intrauterina de MMC pela
técnica de mini-histerotomia do caso relatado.

23



4 - MATERIAIS E METODOS

Relato de caso de correc¢do intrauterina de MMC realizada no ano de 2017 em um feto
de uma gestante de 39 anos, com 24 semanas 3 dias de idade gestacional, diagnosticada com
MMC na Maternidade Escola da Universidade Federal do Rio de Janeiro e submetida a cirurgia
de correcdo intrauterina no Instituto Estadual do Cérebro Paulo Niemeyer, onde recebeu

acompanhamento pos-operatdrio imediato.

A pesquisa realizada foi a partir de discussdo com a equipe médica assistente, dados
coletados do prontuario da paciente e relatos da mesma. Como fonte de pesquisa para as
atualizacbes foi utilizado o site PubMed (National Library of Medicine), DATASUS,
UpToDate, selecionados através de palavras-chave como Myelomeningocele fetal, intrauterine
surgery, hysterotomy, Spina bifida, uterus. surgery. Foram utilizados filtros de idioma
(portugués, inglés e espanhol).

RELATO: Gestante, 39 anos, sem comorbidades prévias, G3/P2/A0, idade gestacional
(IG) de 20 semanas 4 dias realizou USG obstétrica de rotina em 22/11/2017 que relevou
Sindrome de Arnold-Chiari I, lesdo de aspecto cistico compativel com MMC com limite
anatdbmico superior na quarta vertebra lombar (L4), ventriculomegalia cerebral e cranio em

formato de limao.

Foi realizada amniocentese para estudo do cariétipo fetal que ndo evidenciou alteracdes

cromossdmicas numéricas ou estruturais.

Indicada para cirurgia de correcdo intrauterina de MMC pela técnica de Peralta, que
compreende uma mini-histerotomia aberta, ja com 24 semanas 3 dias. Sem intercorréncias no

periodo peri e pds-operatorio.

A ultrassonografia obstétrica pds-operatdria foi realizada a cada 14 dias e evidenciou
cicatriz cirargica fetal integra, regressdo do Chiari I, movimentos de membros inferiores

presentes e pé torto a esquerda.

Quarenta e oito dias apds o procedimento, com 31 semanas 2 dias de idade gestacional,

a gestante apresentou ruptura prematura de membranas ovulares (RPMO) e foi internada na
Maternidade Escola da UFRJ. Fez uso de antibioticoprofilaxia (ampicilina e azitrominicina),
betametasona para maturacdo pulmonar fetal e nefedipino para tocolise, seguindo protocolo
hospitalar. No 5° dia de internacdo evoluiu com sangramento abundante e foi indicada a
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cesariana de emergéncia por descolamento prematuro placenta. A cirurgia decorreu sem
complicacdes. A peca placentaria apresentava descolamento de 70% de seu leito. O RN chorou
ao nascer, foi do sexo masculino, apresentou indice de APGAR 6/8, peso de 1.720g (adequado
para a idade gestacional), estatura de 40 cm e perimetro cefélico de 31 cm. A cicatriz de
correcdo de MMC apresentava-se epitelizada e em bom estado. O RN apresentava pé esquerdo

torto, conforme verificado na USG.

O bebé foi encaminhado a Unidade de Terapia Intensiva (UTI) neonatal por baixo peso,
prematuridade e suspeita de sepse neonatal, onde foi mantido em cateter nasal sob Pressao
Positiva Continua nas Vias Aéreas (CPAP) por 4 dias, recebeu antibioticoterapia por 5 dias,
além de medidas de suporte. Durante a internacao apresentou aumento acelerado do perimetro
cefalico, acompanhado com USG transfontanela, que mostrou aumento progressivo dos

ventriculos laterais.

O RN permaneceu 26 dias na UTI neonatal e apds a alta, com 1.965 g, continuou
internado, agora em alojamento conjunto com a mae, por mais 8 dias, quando foi transferido
para hospital referéncia em neurocirurgia para realizacdo de DPV apds diagnéstico de
hidrocefalia. A neurocirurgia ocorreu aos 33 dias de vida e evoluiu sem complicagdes peri e

pos-operatdrias. Houve necessidade de duas trocas da DVP em 8 meses.

Atualmente o lactente encontra-se em acompanhamento multiprofissional (pediatria,
neurocirurgia, neurologia, ortopedia, fisioterapia e urologia), apresenta discreto déficit de
desenvolvimento neuropsicomotor, porem com melhora progressiva. Os membros inferiores

(MMII) tém movimentos preservados e utiliza drtese para correcdo do pé esquerdo.

25



5 — DISCUSSAO

A MCC é considerada uma malformacéo congénita complexa e a forma mais comum
de defeito do fechamento do tubo neural, afetando anualmente cerca de 30.000 nascidos vivos
em todo o mundot. Os pacientes acometidos necessitam de acompanhamento multidisciplinar
especializado para melhor desenvolvimento neuropsicomotor. Segundo o US Spina Bifida
Pacient Registry, 80% dos portadores necessitaram de DVP, 92% apresenta alguma disfuncéo

intestinal, 96% disfuncdo urinaria e 36% s&o considerados nio deambulantes.®

A correcdo cirurgica da lesdo é imperativa e diminui a morbimortalidade destes
pacientes, sendo classicamente realizada no periodo pés-natal, idealmente até 24 horas ap6s o
nascimento, atualmente podendo ser realizada durante a vida intrauterina, por meio de cirurgia
fetal. ** A primeira técnica intrauterina realizada foi a histerotomia classica em meados da
década de 90 e consiste na realizagdo de uma incisdo de 6 a 10 centimetros no corpo uterino
para que haja campo para a corre¢io em camadas do defeito do tubo neural. 87 A técnica
descrita neste trabalho é a mini-histerotomia, ou técnica de Peralta, descrita em 2016, que se
caracteriza por uma incisio bem menor, 2,5 a 3,5 centimetros®. A correcdo neurocirdrgica
também é por camadas, mas seus beneficios a diferenciam das outras duas técnicas e Ihe déo
vantagens quando, principalmente, considerados a realiza¢do de procedimentos neurocirdrgicos

pos-natais. +°

Quando comparamos a técnica pos-natal com as intrauterinas, observamos a probabilidade de
complicagdes maternas sdo maiores, pois estas se submeteram a cirurgia fetal. As principais
complicacdes incluem separacdo de membrana corioamnidtica (33%), oligodramnia (20%),
descolamento prematuro de placenta (6,6%) e RPMO (42,9%), parto espontaneo (42,9%),
partos prematuros (81,3%) e necessidade de hemotransfusdo (8,8%). A oligodramnia é
considerada o principal fator de risco para um parto antes de 34 semanas. A maior parte dos
nascimentos ocorre de 30-34,6 semanas (38,5%) e 35-36,6 semanas (31,9%). Nascimentos com

menos de 30 semanas correspondem a menos de 11% dos casos.®

Apesar do panorama de maior morbidade materna, as caracteristicas fetais sdo
significativamente piores no reparo pos-natal quando comprado ao pré-natal. A hipotese do
segundo impacto explicaria esses achados, uma vez que a permanéncia intrauterina prolongada
aumenta a exposicdo do tecido neural a agressdes mecanicas e quimicas intrinsecas. A

mortalidade fetal e neonatal, necessidade de DVP, resolucdo da herniacgao cerebelar (Chiari I1)

26



e capacidade de deambulacéo sem auxilio aos 30 meses foram critérios que mais se diferenciam

nestes grupos. °

A DVP ¢ realizada na maioria dos que se submetem a corre¢do pos-natal, variando de
82%° a 88% dos nascidos vivos'’. Quanto mais alto o nivel superior da lesdo, mais provavel é
a colocagéo do shunt (Tabela 3)'’. A totalidade dos pacientes com defeitos em vértebras
torécicas e L1 necessitam de DVP enguanto cerca de 53% dos pacientes com acometimento
sacral necessitaram de DVP. A necessidade cirdrgica de descompressao pés-natal de Chiari Il
ocorre em 18% dos casos e tem indicacdes bastante especificas, baseadas na clinica do
paciente e ndo apenas em achados radioldgicos (Tabela 4). Apenas 50% destes pacientes, 9%
do montante, apresentam melhora do quadro clinico correlacionado ao Chiari Il, enquanto a
taxa de mortalidade intrinseca ao procedimento é de 16% no primeiro ano e permanece 25%
nos proximos anos, incluindo vida adultal’. A resolugéo total ou parcial de Chiari 1l da
correcéo por histerotomia corresponde de 36% do montante. ® A capacidade de deambular é

maior no grupo pré-natal que pds-natal (42% x 21%).°

Tabela 3, Relacéo entre a localizacdo anatémico do nivel superior da lesdo de
mielomeningocele e necessidade de DVP.

Nivel anatémico do Pacientes com %
defeito de parede DVP/Todos os pacientes

Torécica 9/9 100

L1 11/11 100

L2 9/11 82

L3 29/30 97

L4 32/35 91

L5 35/39 90

S1 9/16 56

S2 1/2 50

Total 135/153 88

Fonte: Twenty years' experience with myelomeningocele management at a single institution:
lessons learned?’
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Tabela 4, Indicacdes para descompressao cirdrgica de Chiari 117

Indicagbes para descompressao cirargica de Chiari 117

Visualizacdo por meio de broncoscopia paralisia de cordas vocais

Dificuldade de deglutir

Aspiracgéo evidenciada em estudos da degluticdo

Pneumonia por aspiragao

Apneia central

Opistétono

Dor em cabeca e pescogo

Podendo estar associados ou néo a siringe

Fonte: Twenty years' experience with myelomeningocele management at a single institution:
lessons learned

A técnica de Peralta, mini-histerotomia, quando comparada a técnica classica é superior
tanto nos desfechos primarios como secundarios. O dado que chama mais atengéo € a reducgéo
da necessidade de DVP. Apenas 25% dos pacientes necessitam do shunt e consequentemente
as complicacg0es relacionadas a propria derivacdo, como infecgdo do cateter e necessidade de
troca, também diminuem.!® A taxa de reversdo total ou parcial de Chiari Il relaciona-se
diretamente a idade gestacional na qual a cirurgia foi realizada. As correcdes duraram de 2
horas a 6,2 horas (mediana 3,3) e as que ocorreram entre 19,7 a 26,9 semanas (mediana 24,6
semanas), quando comparadas as que ocorreram de 20,7 a 26,9 (mediana 25,4), estdo
relacionadas a uma menor incisao cirdrgica (2,5 a 3,5; mediana 3,0) e uma maior reversdo, total
ou parcial, de Chiari 11 (79,8%). N&o houve relato de complicacdes perioperatorias graves como
sangramento com necessidade de hemotransfusdo ou edema pulmonar. Complicagcdes maternas
ocorreram em 4,5% dos casos enquanto complica¢Oes fetais em apenas 1,7%. A mediana entre
a data da cirurgia e o dia do parto foi de 11 semanas. Diferentemente de outros estudos, ndo
houve correlacdo com a técnica cirdrgica usada e o aumento da probabilidade de RPMO
(28,3%). Morte fetal ocorreu em 4%, mas necropsias ndo foram permitidas pelas familias,
portanto, a causa da morte ndo pode ser averiguada. Complicagbes periparto maternas
ocorreram em 5,2%, cujos achados pds-partos eram sugestivos de descolamento de placenta,
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apesar das pacientes ndo apresentarem clinica para tal. O modelo mediano de RN do estudo é
pré-termo (35 semanas), pesando 2.370g, indice de APGAR 8/9.

Apesar da amostra inicial de 164 pacientes, que se submeteu a mini-histerotomia, apenas
61 pacientes foram reavaliados aos 30 meses, sendo perdidos com o decorrer dos meses. Destes,
apenas 36% deambulavam sem auxilio. Esta porcentagem, menor quando comparada a técnica

classica, deve-se a grande diminuicdo do montante inicial.

A singularidade deste relato de caso esta, além de ser a primeira vez que esta técnica foi
realizada no estado do Rio de Janeiro, em especial na maternidade escola de uma universidade
publica no ambito do Sistema Unico de Salde, estd em suas complicacbes periparto

prontamente tratadas e neonatais (hidrocefalia), com o adequado manejo precoce e tardio.

O diagndstico e a intervencdo cirargica foram realizados no momento correto,
permitindo a realizacdo do procedimento no intervalo 6timo de 19,7 a 26,9 semanas, 1G de 24
semanas 3 dias. O intervalo de tempo entre a realizacdo da mini-histerotomia e o parto foi
bastante superior que a média de 7 semanas 4 dias, com IG de 31 semanas 2 dias. Aos 48 dias,
relatou perda de liquido (RPMO) e dirigiu-se a unidade de referenciar, onde ficou internada por
5 dias. A RPMO ocorreu em 28,3% das pacientes que se submeteram a esta técnica. Como
referido, a paciente apresentou descolamento prematuro de placenta, sendo submetida a

cesariana de emergéncia, que ocorreu sem intercorréncias maternas ou fetais.

O RN seguiu o padrdo de prematuridade, no entanto, apresentou peso abaixo da
mediana, 1.965g, e necessitou de DVP aos 33 dias de vida devido ao diagndstico clinico-
radiologico de hidrocefalia. Tal diagnéstico j& havia sido verificado no pré-natal. A necessidade
de shunt com a técnica de Peralta foi a menor (25%) encontrada quando comparadas a técnica
pos-natal e classica. Houve ainda a necessidade de troca de cateter duas vezes durante os

primeiros 8 meses de vida.

No momento da coleta deste caso, o paciente ainda nao havia completado nenhum dos
marcos de desenvolvimento de avaliacdo classica dos 12 e 30 meses, portanto, ainda ndo foi
possivel avaliar sua deambulacdo sem auxilio, mas apresentava discreto déficit motor, porém

com progressiva melhora. Ainda estd em uso de drtese para corre¢do do pé esquerdo.
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6 — CONCLUSAO

Em meados de 1990, uma técnica promissora de correcdo intrautero, histerotomia,
comecou a ser aplicada, mudando significativamente tanto o desfecho primario, como
mortalidade, quanto o secundério, qualidade de vida. A técnica de Peralta, mini-histerotomia,
especificamente, demonstrou-se segura tanto para a mae quanto para feto, ndo tendo sido
observada graves complicacdes operatorias. E seu pos-operatério apresentou complicacdes
como RPMO e DPP. Houve, no entanto, com boa resolutibidade pela equipe assistente, ndo

havendo sequelas maternas ou fetais associadas.

Nem todas as pacientes estdo aptas para este procedimento. Os critérios de eleicdo para a
realizacdo da cirurgia fetal no caso relatados foram: IG entre 19 e 26 semanas, auséncia de
comorbidades maternas graves, presenca de MMC sem demais alterac6es morfoldgicas no feto,

estudo de caridtipo fetal normal.

O caso descrito representa a primeira correcdo intrauterina pela técnica de mini-
histerotomia do Estado do Rio de Janeiro, corroborando para o inicio da expansao do p6lo de
medicina fetal pelo sudeste e assim permitindo maior acesso a todos 0s que dele necessitam.
Com os atuais e cada vez maiores estudos sobre a cirurgia fetal, acredita-se que o avanco das
técnicas cirdrgicas é um grande passo para a comunidade cientifica e a populacao e esperamos

que este relato de caso possa corroborar para 0 sucesso desta historia.
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