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Intrauterine surgery for spina bifida:
report of the first successful case in Peru
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RESUMEN

Se presenta el caso de una primigesta de 22 semanas de edad gestacional referida
a nuestro servicio con el diagndéstico prenatal de espina bifida abierta. Se coordiné
un equipo multidisciplinario nacional e internacional en el lapso de tres semanas
para llevar a cabo la primera cirugia intrauterina de correccion de espina bifida. La
operacion se realizd a las 25 semanas y el parto por cesarea se produjo a las 37
semanas, obteniéndose buenos resultados a corto plazo. Demostramos que esta
cirugfa, altamente especializada y que involucra un gran equipo multidisciplinario,
se puede realizar exitosamente en nuestro pais.

Palabras clave. Cirugia fetal, Cirugia intrauterina. Espina bifida, Mielomeningocele.

ABSTRACT

We report the first successful case of fetal surgery for spina bifida repair in Peru.
A pregnant woman was referred to our center at 23 weeks’ gestation because of
prenatal diagnosis of spina bifida. We formed a multidisciplinary international team
with the goal of performing the first open intrauterine surgery in Peru. We performed
a successful intrauterine surgery at 25 weeks of gestation and a healthy infant was
born by cesarean section at 37 weeks of gestation. We demonstrated the feasibility
of this complex intrauterine surgery in our local setting.

Keywords: Fetal surgery, Intrauterine surgery, Spina bifida, Myelomeningocele.
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INTRODUCCION

La espina bifida es uno de los defectos congé-
nitos mas prevalentes; afecta alrededor de 1 en
1000 a 1 500 nacimientos™. En Perd no hay es-
tadisticas claras; sin embargo, estimamos que
anualmente nacen alrededor de 400 infantes
con espina bifida. Ademas, en los paises donde
la terminacion del embarazo es legal, la tasa de
terminacion por espina bifida es de alrededor
de 25%, estimandose un incidencia prenatal aun
mayor,

La espina bifida es una malformacién congé-
nita del tubo neural, que consiste en un cierre
incompleto de la columna vertebral. EI mielo-
meningocele (MMC) es la forma mas severa de
espina bifida, caracterizado por herniacion de
la médula espinal y/o nervios a través del de-
fecto 6seo hacia un saco que contiene liquido
céfalo-raquideo. La espina bifida abierta es una
enfermedad con alto impacto sobre la calidad
de vida de los pacientes, ademas de tener un
elevado costo para los sistemas de salud. En los
paises donde se ofrece un programa integral de
manejo de infantes con espina bifida, se informa
que cerca de 14% no sobrevive mas alla de los 5
afios de viday la mortalidad puede ser mayor en
aquellos que desarrollan sintomas de disfuncion
del tallo cerebral secundario a la malformacion
de Arnold-Chiari®. Los que sobreviven tienen
discapacidad severa que incluye paralisis y dis-
funcién vesical e intestinal, requiriendo muchas
veces multiples cirugias para lograr disminuir
la sintomatologia. La severidad de la discapaci-
dad neuroldgica en los miembros inferiores se
correlaciona con el nivel de lesion de la médula
espinal®. Por otro lado, cerca de 70% de los pa-
cientes tiene un cociente intelectual adecuado
1Q>80, pero solo la mitad logra vivir como adul-
tos independientes, a pesar de todas las opor-
tunidades de ayuda para discapacitados que
ofrecen los paises desarrollados®. Estos datos
de morbilidad y mortalidad no se les conoce en
el pais, pero deben ser mayores, debido a que
desafortunadamente no tenemos un programa
de atencion integral de espina bifida.

Adicional al déficit motor y sensorial de la le-
sion de la médula espinal, otras complicaciones
significativas son la hidrocefalia y la malforma-
cion de Arnold-Chiari Il. La hidrocefalia ocurre
en mas del 85% y casi todos requieren de una
derivacion ventriculo peritoneal para prevenir
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el compromiso neuroldgico e intelectual®. Esta
derivacion ventricular suele obstruirse o infec-
tarse y requerir varias cirugias de recambio,
lo cual conlleva el riesgo de meningitis y dafio
irreversible de las funciones mentales. Cerca del
50% de complicaciones de las derivaciones ocu-
rren dentro del primer afio de la intervenciéon
inicial®. Casi todos los infantes con MMC tienen
malformacion de Arnold-Chiari ll, el cual consis-
te en una herniacion del cerebelo a través del
foramen magno, con elongacion y retorcimiento
de la médula, ademas de desplazamiento caudal
de la médula espinal y obliteracion de la cister-
na magna'’.La malformacién de Arnold- Chiari ll
tiene efectos conocidos sobre la funcién motora,
nerviosa craneal y funciones cognitivas que se
suman a los efectos adversos de la hidrocefaliay
derivacion ventricular®.

La observacion clinica y experimental de dafio
progresivo de la espina bifida, la rapida esta-
bilizacion de la progresion de la enfermedad
y mejoria de la sintomatologia al cerrar el de-
fecto antes del nacimiento llevaron a plantear
la hipotesis de los ‘dos-golpes’, que considera
que el dafio producido se observa tanto por el
defecto de cierre per se de la columna vertebral
y ademas por la prolongada exposicion del te-
jido nervioso al liquido amnidtico y a los cons-
tantes golpes que sufre al movimiento del feto
en el Utero®. La primera cirugia de reparacion
de espina bifida en humanos fue realizada en
1997 y para el 2003 se habian ya intervenido
mas de 200 fetos. En el 2011, se publicaron los
resultados del esperado estudio MOMS (Mana-
gement of Myelomeningocele Study), en la revis-
ta mas importante de medicina New England
Journal of Medicine, donde se cuenta que el es-
tudio se detuvo antes de completar el nimero
previsto de pacientes porque un analisis inte-
rino mostré beneficios significativos en los fe-
tos sometidos a cirugia intrauterina versus los
sometidos a cirugia posnatal®. En el grupo de
cirugia intrauterina, solo 40% requirié deriva-
cion ventriculo peritoneal dentro del primer
afio de vida comparado con el 80% en el grupo
de tratamiento posnatal, resultado estadistica-
mente significativo. Ademas hubo mejoria en
el puntaje de rendimiento intelectual y funcion
motora a los 30 meses de vida. Asimismo, el es-
tudio MOMS enfatiz6 los riesgos de la cirugia,
los cuales son prematurez extrema antes de las
30 semanas (13%), dehiscencia de histerotomia
(13%) y muerte fetal (3%). La técnica fetoscopi-
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ca, aunque promisoria, no ha demostrado ser
mejor que la técnica abierta. Por el contrario,
demanda mas tiempo en llevarla a cabo, tiene
mayor tasa de falla de la neurorrafia, requirien-
do un cierre adicional posnatal, mayor nimero
de rotura prematura de membranay parto pre-
término®. El estudio MOMS es un ensayo clini-
co aleatorizado que se constituye en la mayor
evidencia cientifica probada de los beneficios
de la cirugia intrauterina abierta. En Sudamé-
rica, esta cirugia se realiza en Chile, Colombia
y Brasil.

Caso CLiNico

Primigesta de 27 afios de edad, con 22 sema-
nas de edad gestacional, fue referida a nuestro
Servicio de Medicina Fetal del Instituto Nacional
Materno Perinatal (INMP) con el diagndstico de
espina bifida abierta. Se realiz6 una ecografia
de morfologia detallada, evidenciandose espina
bifida abierta (mielomeningocele) desde L3 a S2
(figura 1). Ademas se evidencié ventriculome-
galia (medicion del asta posterior del ventriculo
lateral: 11 mm), malformacién de Arnold-Chiari
I (figura 2) y talipes secundarios al defecto prin-
cipal. El resto del examen fue normal. Se realizé

FIGURA 1. VISTA LONGITUDINAL DE LA COLUMNA VERTEBRAL Y ESPINA
BiFIDA ABIERTA (FLECHAS AMARILLAS).

FIGURA 2. VISTA AXIAL DE LA CABEZA MOSTRANDO LA ANOMALIA DE
ARNOLD-CHIARI Il (LINEA AMARILLA).

caso exitoso reportado en el PerQ

una resonancia magnética fetal, confirmandose
los hallazgos vistos en la ecografia (figura 3). Se
brind6 consejeria amplia a la paciente y se plan-
ted la opcion de la cirugia intrauterina. Se cit6
en una semana para realizar la segunda conse-
jeria, en la cual la paciente afirmé su deseo de
someterse a la cirugia intrauterina. Se planted
la primera junta médica multidisciplinaria de
informacién. En adelante se llevaron dos juntas
médicas adicionales de coordinacion, con la par-
ticipacion de todo el equipo médico responsable
de la intervencién y ademas de todo el perso-
nal de gestion y administrativo del INMP para la
realizacion de esta primera cirugia. La paciente,
en compafiia de su esposo, recibié dos extensas
consejerias adicionales, donde se discuti6 con el
equipo multidisciplinario todos los riesgos y be-
neficios de la intervencion. La cirugia se realizé a
las 25 semanas de edad gestacional y para esta
primera experiencia se contd con la participa-
cion de un equipo multidisciplinario internacio-
nal chileno conformado por un médico materno
fetal (WSL), neurocirujano (FOM) y anestesidlo-
g0 (JCDG), con amplia experiencia, que a la fecha
han realizado 30 cirugias intrautero de repara-
cion de espina bifida.

FIGURA 3. RESONANCIA MAGNETICA FETAL QUE MUESTRA LA EXTENSA
LESION VERTEBRAL.
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Se coordin6 una sala de operaciones amplia y
se elabord un esquema del personal y equipo
necesario en sala de operaciones (figura 4). El
dia de la cirugia nos reunimos 1 hora antes de la
hora de inicio previsto y se revisaron los tiempos
y pasos necesarios. Después de haber firmado
el correspondiente consentimiento informado,
a la paciente se procedié con el protocolo de
anestesia previamente descrito"?. En resumen,
se le administr6 anestesia general endovenosa
y se le instald un catéter epidural lumbar para
el control del dolor postoperatorio, esto a car-
go del equipo de médicos anestesidlogos con
experiencia en cirugia intradtero (PSM, JCDG y
RMG). Asimismo, los anestesiélogos iniciaron el
protocolo de tocolisis intensiva con Atosibdn des-
de el intraoperatorio. Cabe recalcar que la labor
de los anestesiologos es crucial en el éxito de la
cirugia. El tiempo operatorio total de piel a piel
fue de 2 horas y 10 minutos, el cual consisti6 de
tres fases.

La primera fase de apertura de Utero la realiza-
ron los médicos cirujanos fetales (WVL y WSL),
con amplia experiencia en cirugia intrauterina.
Consistié en realizar una incisiéon de Pfannens-
tiel en la pared abdominal amplia y acceder al
Utero, realizar la histerotomia con técnica he-
mostatica, evitando sangrado del miometrio,
realizar la apertura del amnios y ubicar al feto
en posicion con el dorso anterior para que se
pudiera realizar la correccién del mielomeningo-
cele (figura 5).

La segunda fase la efectuaron los neurociruja-
nos con amplia experiencia en correccion de
espina bifida (MMT y FOM). Consisti6 en realizar
la neurorrafia con técnica microquirurgica, utili-
zando lupas de amplificacion. En un primer paso
se diseco la placoda, identificando las raices ner-

FIGURA 4. ESQUEMA DE LA DISPOSICION DEL EQUIPO EN SALA DE OPE-
RACIONES. AO: ANESTESIOLOGO, MF:MEDICO MATERNO FETAL, NC:
NEUROCIRUIANO, El: ENFERMERA INSTRUMENTISTA, EC: ENFERMERA CIR-

CULANTE.
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FIGURA 5. HISTEROTOMIA; SE OBSERVA HEMOSTASIA ADECUADA.

viosas; luego se diseco la duramadre de la zona
transicional y se suturd con material reabsorbi-
ble. En un tercer paso se cerrd la aponeurosis y
en el cuarto paso se cerro la piel y tejido celular
subcutaneo fetal (figura 6).

La tercera fase la realizaron nuevamente los
cirujanos materno-fetales, donde se suturd las
membranas, se realizd la histerorrafia en dos
planos, se reinstil6 el suero fisioldgico con anti-
bioticos a la cavidad amnidtica y se restituyd el
Utero a la cavidad abdominal. Se finaliz6 con el
cierre convencional de la pared abdominal ma-
terna.

FIGURA 6. EQUIPO DE NEUROCIRUJANOS PRACTICA LA NEURORRAFIA.
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Luego de la cirugia, la paciente pasé a unidad
de cuidados intensivos maternos, a cargo de un
grupo de médicos (WPM y JSZ) destinados al cui-
dado de la paciente para un monitoreo estricto
y continuar con el protocolo de tocdlisis con Ato-
sibdn segun protocolo estandar, por 48 horas.
La paciente evolucioné favorablemente. Des-
pués de 48 horas paso a hospitalizacion, donde
se realizaron los controles rutinarios y fue dada
de alta al séptimo dia postoperatorio, en condi-
ciones estables. La paciente fue controlada se-
manalmente con ecografia, donde se evidencid
que no hubo aumento del tamafio ventricular y
mantuvo un crecimiento normal del perimetro
cefalico. Se procedio a realizar una cesarea elec-
tiva a las 37 semanas, obteniéndose un recién
nacido de sexo femenino adecuado para la edad
gestacional, con peso de 2 900 gramos, puntaje
Apgar 8 al minuto 1,y 9 a los 5 minutos, con co-
bertura completa del defecto espinal (figura 7).
La cesarea realizada fue convencional segmen-
taria transversa, no hubo dehiscencia de sutura
corporal previa. El recién nacido pas6 a unidad
de intermedios para observacion. La evaluacion
por neurologia pediatrica a las primeras 24 ho-
ras de nacido evidencié que no habia hidroce-
falia ni malformacion de Arnold-Chiari Il. Hubo
talipes y movimientos discretos de los miembros
inferiores. Al momento de terminar el presente
manuscrito, la paciente tiene 1 mes de viday no
presenta hidrocefalia ni malformacion de Arnold
Chiari.

DiscusioN

Presentamos el primer caso de cirugia intrau-
terina abierta para correccién de espina bifida
exitosa en el pais. Este es un procedimiento
quirurgico altamente especializado y coordina-

FIGURA 7. RECIEN NACIDO CON EL AREA DE LA COLUMNA COMPLETA-
MENTE CICATRIZADA.

caso exitoso reportado en el PerQ

do, que requiere la participacién de un equipo
multidisciplinario que incluye: medicina fetal,
cirugia fetal, neurocirugia pediatrica, anestesio-
logia obstétrica, médicos intensivistas, ginecélo-
gos-obstetras con experiencia en tocolisis y en-
fermeras instrumentistas, entre otros.

El diagnostico de espina bifida abierta se puede
hacer actualmente desde el primer trimestre,
buscando signos indirectos como la translucen-
Ciaintracranealy a través de la observacion de la
columna y complicaciones secundarias, como la
malformacion de Arnold-Chiari Il en el segundo
trimestre™. En el pais, el tamizaje y diagnostico
de anomalias estructurales incluyendo espina
bifida ha mejorado, debido a un entusiasmo pro-
pio de los médicos dedicados a ultrasonido, y no
a una politica nacional de tamizaje y diagndstico
prenatal. El manejo estandar es el cierre quirdr-
gico de la espina bifida dentro de las 48 horas del
nacimiento. Sin embargo, la realidad de nuestro
sistema publico de salud hace que en la mayoria
de hospitales no se cuente con neurocirugia, por
lo que el cierre se posterga con el consiguiente
riesgo de infeccién y mayor nimero de dias de
hospitalizacion en una unidad de cuidados in-
tensivos neonatales (UCIN). El cierre quirurgico
es el primer paso de toda una extensa serie de
atenciones médicas y cirugias que recibira el in-
fante con espina bifida a lo largo de toda su vida.

El estudio MOMS es uno de los pocos ensayos
clinicos aleatorizados que existen en cirugia fe-
tal y se constituye en la mejor evidencia cienti-
fica de los beneficios de la cirugia intrauterina
para la correccién de la espina bifida. Los crite-
rios de inclusién que se usan en todos los cen-
tros y provienen del MOMS son: gestacion unica,
edad gestacional entre las 20 y 25 semanas, le-
sion entre T1y S1, sin cifosis severa (>30°), indice
de masa corporal menor de 35, sin histerotomia
previa o cesarea clasica, sin antecedente de par-
to prematuro y cérvix >25 mm®,

La cirugia intrauterina para la correccion de es-
pina bifida disminuye no solo la morbilidad sino
también reduce el gasto del sector publico en
la atencidén de estos pacientes®. Sin embargo,
el ejecutar una cirugia fetal abierta requiere de
grandes recursosy expertise en diagndstico pre-
natal, imagenes, técnica quirdrgica y cuidados
maternos. Todos estos elementos deben estar
reunidos en el lugar correcto para ofrecer una
intervencidn efectiva y segura. Es por eso que
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para poner en marcha este ambicioso proyecto
fue necesario implementar un modelo de tra-
bajo dedicado y estrictamente coordinado que
permitiera su ejecucion dentro de un marco éti-
co aprobado por nuestra institucion. Por otro
lado, la experiencia lograda en intervenciones
fetales desde que se inici6 el Programa de Ciru-
gia Fetal en el INMP, en el afio 2014, para el trata-
miento de diversas patologias fetales con tasas
de éxito comparables a otros centro mundiales
y en la cual hemos tenido colaboracion de diver-
sas especialidades de la institucion, y extra-ins-
titucionales, incluyendo EsSalud, ha permitido
consolidar un gran equipo de trabajo que per-
mite ofrecer cirugia fetal y neonatal con los mas
altos estandares internacionales. El reporte de
las cirugias realizadas es motivo de otra publi-
cacion que esta en preparacion para una proxi-
ma publicacion. El éxito de las cirugias previas
hizo que el techo se elevara y nos pusimos como
meta desarrollar la primera cirugia intrauterina
abierta en el pais que involucré alrededor de 40
personas entre médicos, enfermeras, técnicos,
personal administrativo y otros afines, ademas
del invalorable apoyo de un equipo de médicos
especializados con experiencia comprobada en
este tipo de cirugias del pais hermano de Chile.

Creemos importante comunicar esta experien-
cia, porque marca un nuevo hito en nuestro
pais, no solo en medicina fetal, sino en obste-
tricia, neurocirugia, anestesiologia y pediatria,
habiéndose logrado la coordinacion perfecta de
varias especialidades pocas veces visto en bene-
ficio del paciente aun no nacido.

Creemos ademas que la sola ejecucion de la ci-
rugia intrauterina no tendra el impacto deseado
en la reduccion de la morbilidad de esta enfer-
medad, sino estd seguido por un programa de
salud publica integral de manejo post-nacimien-
to. Es el momento de que el Ministerio de Salud
elabore un programa integral de manejo prena-
tal y posnatal de la espina bifida, integrando el
tamizaje ecografico, diagnostico prenatal avan-
zado con ecografia y resonancia magnética fetal,
consejeria extensa prenatal que incluya la par-
ticipacion de médicos materno-fetales, neurdlo-
g0s y neurocirujanos pediatras, asi como un se-
guimiento por neurologia y urologia pediatrica
e inicio de una rehabilitacion precoz e intensiva
a cargo de médicos especialistas en rehabilita-
cion. De instalarse este programa, seguramente
se vera un impacto en la reduccion de la morbi-
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lidad de esta enfermedad y por supuesto en la
reduccién de los costos para el sector publico®?.

En resumen, reportamos el primer caso de ciru-
gia intrauterina para correccién de espina bifida
abierta en nuestro pais, con excelentes resulta-
dos a corto plazo. Presentamos nuestro flujogra-
ma de manejo de las pacientes con diagnostico
prenatal de mielomeningocele (ver flujograma 1).
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FLUIOGRAMA 1. PROPUESTA DE FLUJOGRAMA PARA EL MIELOMENINGO-

CELE FETAL.
MIELOMENINGOCELE FETAL

Ecografia morfoldgica detallada
Ecocardiografia fetal
Resonancia magnética fetal

1°consejeria
Medicina fetal

¢{Cumple los criterios MOMS*?

De la mama

IMC<35

No histerotomia previa/cesarea clasica
No historia de parto prematuro

Longitud cervical >25 mm

No otra comorbilidad

* Management of Myelomeningocele Study

Del feto

Feto tnico

Edad gestacional < 26 semanas
Lesién entre T1y S1

No cifosis >30°

No otra malformacién estructural

Candidato de cirugia
intrautero

Solicitar:

2°consejeria - Riesgo cardiolégico,

Medicina fetal - Riesgo
anestesiologico

- Evaluacion de salud

mental por

psiquiatra

- Evaluacion

socioeconémica por

asistenta social

NO ACEPTA

ACEPTA

32 consejeria Multidisciplinaria
Medicina fetal
Neurologia pediétrica
Neurocirugia pediétrica
Anestesiologia

NO ACEPTA ACEPTA

Cirugia intrauterina
abierta de

Manejo estandar

correccion de
espina bifida

posnatal
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