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Os defeitos do tubo neural (DTN) sdo malformag¢des congénitas que resultam da falha
do fechamento do tubo neural entre a 5° e a 6° semana de gestacdo. O local anatomico
onde a falha ocorre define o tipo do defeito.! A espinha bifida (EB) ¢ o resultado da
falha do fechamento do tubo neural em sua por¢do caudal, sendo classificada como
aberta, em mais de 90% dos casos, quando as estruturas nervosas ficam expostas por
uma falha em conjunto com a pele, e fechada, que corresponde a menor parte dos casos,
onde as estruturas nervosas sdo cobertas pela pele.?

A espinha bifida aberta apresenta diferentes subtipos definidos pelo contetido dentro
do defeito. A meningocele contém apenas saco dural, enquanto a mielomeningocele
também contém elementos neurais que estdo presos ao saco herniario. O termo
mieloesquise ou raquisquise ¢ usado quando o placodio neural estd exposto sem a
presenga de um saco herniério, e se apresenta como uma lesdo plana.’

Anualmente, em torno de 150.000 criangas nascem com EB no mundo.* No Brasil,
a prevaléncia estimada ¢ de 14 casos a cada 10.000 nascimentos e a soma de todos os
tipos de DTN chega a 24 casos a cada 10.000 nascimentos.’

A maioria dos casos de DTN sfo considerados de origem multifatorial e sdo
influenciados por uma combinac¢do de fatores geograficos, étnicos, genéticos e
alimentares.® Entre os nutrientes envolvidos na etiopatogenia dessa doenga, o mais
estabelecido é o folato (também conhecido como acido félico ou vitamina B9). O folato
ndo ¢ produzido pelo corpo humano e deve ser obtido através da ingesta de alimentos
ricos nessa vitamina ou por suplementagdo de sua forma sintética.” Alguns paises tém
introduzido o 4cido folico em alimentos essenciais, no Brasil essa fortificagdo ¢ realizada

na farinha de trigo, como uma forma de tentar minimizar a ocorréncia de casos de DTN.?
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O diagnoéstico da EB ¢ feito no pré-natal em mais
de 90% dos casos.’ Atualmente, a ultrassonografia
(USG) ¢é considerada padrio ouro para esse diagnostico.
As caracteristicas ultrassonograficas da EB podem
ser detectadas no segundo trimestre e incluem um
formato anormal do crdnio com o achatamento dos
ossos temporais (“sinal do lim#o”), aparéncia anormal
dos ventriculos cerebrais em formato de lagrima
(colpocefalia), ventriculomegalia, alteracdo da fossa
posterior com herniagdo cerebelar (“sinal da banana”) e
nao visualiza¢do da cisterna magna e alteracao na posi¢ao
dos pés e membros inferiores (MMII) com diminuig¢do
de sua movimentagdo. Além desses sinais indiretos,
também pode-se observar o defeito direto na coluna com
apresenga de imagem cistica ou saculagdo e o fechamento
anormal ou incompleto dos arcos vertebrais posteriores.'°
E importante ressaltar que novos marcadores para EB
foram introduzidos nas ultimas décadas permitindo a
suspeita e o diagnostico ainda no primeiro trimestre, como
a transluscéncia intracraniana.!!

A mielomeningocele ¢ uma malformagdo congénita
complexa, sendo a anomalia mais frequente do sistema
nervoso central (SNC) compativel com a vida. Apresenta
uma taxa de Obito em torno de 10%'? e cursa com
consideravel morbimortalidade a curto e longo prazo,
incluindo paralisia, diminui¢@o de for¢a ¢ movimentagdo
de membros inferiores e disfun¢des intestinais e
urinarias. Ao nascimento apresentam herniacdo cerebelar
(Sindrome de Arnold Chiari tipo II) com obliteragdo do
forame de magno, anormalidades do tronco cerebral e
frequentemente cursam com hidrocefalia e necessidade de
derivagio ventriculo peritoneal. E importante destacar que
revisdes cirirgicas da derivagdo ventriculo peritoneal sdo
comuns ao longo da vida devido a infec¢do ou obstrugdo."

O tratamento classico da espinha bifida é realizado ap6s
o nascimento, mas desde a publica¢do do “Management of
Myelomeningocele Study” (MOMS)'* em 2011, a correg¢do
intrauterina tem sido uma opgdo para esses pacientes. O
estudo demonstrou melhora na fun¢cdo motora, menor
herniag¢do do tronco cerebral e cerebelo e diminuig¢do da
necessidade de procedimentos cirtirgicos para hidrocefalia,
principalmente a necessidade de derivac@oventriculo
peritoneal, quando comparado a correc¢do intrauterina com
a pos-natal, com melhora na qualidade e expectativa de
vida para esses pacientes.'*

Apesar dos beneficios claros demonstrados pelo
estudo, o que levou a interrup¢do do mesmo antes de
atingir o quantitativo inicial de pacientes estimados,
algumas limita¢des e riscos maternos e fetais também
foram descritos. Entre as principais complicagdes temos
o aumento do risco de rotura prematura de membranas
ovulares (RPMO) e parto prematuro espontdneo, com
79% ocorrido antes da 37* semana e 36% antes da 35*
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semana,'* assim como limitagdes maternas ao longo da
gestagdo e a necessidade de parto cirirgico nesta ¢ em
gestagdes futuras.'

Desde a publicagio do MOMS trial, o numero de
centros que oferecem a cirurgia fetal para mielomeningocele
tem crescido significativamente, principalmente nos
Estados Unidos, aumentando assim o acesso regional ao
procedimento, mas potencialmente diluindo a experiéncia
de centros individuais. No Brasil, a cirurgia fetal, até 2011,
era realizada apenas em S&o Paulo, pela Escola Paulista de
Medicina da Universidade Federal de Sao Paulo (Unifesp)
e posteriormente no Hospital ¢ Maternidade Santa Joana
pela mesma equipe.

Apds o MOMS trial houve o surgimento de outros
centros oferecendo esse procedimento. Inicialmente
mais dois centros em Sdo Paulo, na Unidade Fetal do
Hospital do Coragdo (HCor) e no Hospital Israelita Albert
Einstein (primeira corre¢do de mielomeningocele por
fetoscopia no Brasil em 2013). Posteriormente, a corre¢do
de mielomeningocele intrauterina pode ser realizada
em diferentes estados e centros médicos no Brasil,
possibilitando uma maior disponibilidade do procedimento
as pacientes. Entre outros centros brasileiros que realizam
a cirurgia intrauterina de forma regular, temos o Hospital
Moinhos de Vento — Rio Grande do Sul, Maternidade
Escola da UFRJ - Rio de Janeiro, Maternidade Escola
Assis-Chateaubriand (MAEC) — Ceara e Hospital Vila da
Serra — Minas Gerais.

O Instituto de Medicina Integral Prof. Fernando
Figueira (IMIP) ¢ hospital de referéncia para malformagdes
fetais e neurocirurgicas no estado e regido nordeste
do Brasil. Desde 2013 o servico de medicina fetal e
neurocirurgia do IMIP realiza e oferece as pacientes
do Sistema Unico de Saude (SUS) a corregdo de
mielomeningocele intrauterina, sendo o quarto centro no
Brasil a realizar esse procedimento. A cirurgia realizada
em nosso servigo ¢ a “aberta”, utilizando a técnica de
minihisterotomia'> e adaptada para nossa institui¢éo.'
Destaca-se que as complicagdes cirurgicas no IMIP
apresentaram uma frequéncia semelhante a literatura,'
como a RPMO que foi de aproximadamente 48%.'

O grupo do IMIP ja realizou mais de 80 procedimentos
ao longo desses anos, sendo a equipe composta por
especialistas em medicina fetal, neurocirurgia ¢ anestesia.
Além de médicos especialistas, contamos com o apoio de
médicos residentes, estudantes de graduagdo, profissionais
de enfermagem, bloco cirurgico e unidade de terapia
intensiva (UTI). Essa equipe multidisciplinar ¢ de extrema
importancia para o suporte ¢ acompanhamento de cada
paciente.

Apesar dos avangos ocorridos nos ultimos anos
em relagdo a disponibilidade de centros especializados
em medicina fetal no Brasil, a cirurgia intrauterina



ainda carece de centros em todas as regides do pais. Na
atualidade as pacientes ainda necessitam peregrinar pelo
Brasil na tentativa de encontrar centros especializados,
além da pouca divulgacdo da possibilidade dessa corre¢do
ainda intrautero, o que acaba culminando com a perda da
oportunidade da sua realizagdo, ja que a mesma deve ser

realizada no 2° trimestre gestacional.
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