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RESUMO

Relatamos um caso de mielomeningocele dorsolombar associada a mielocistocele na regido dorsal,
interescapular em recém-nascido do sexo feminino. As corregbes cirdrgicas dos defeitos foram
realizadas nas primeiras 24 horas. S&o revisadas as teorias de fechamento do tubo neural visando a
uma justificativa para a associagdo dessas malformagoes.
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ABSTRACT

Association of myelomeningocele and myelocystocele. Case report
We report a case of dorsal-lumbar myelomeningocele associated with a dorsal myelocistocele in a
female newborn. The defects were surgically corrected in the first 24 hours. Revision of the neural tube
closure theory was done, to justify the association of these malformation.

KEYWORDS
Congenital abnormalities, meningomyelocele, neural tube.

1 Neurocirurgidao do Hospital Santa Paula, Jodo Pessoa, PB, Brasil.
2 Neurocirurgido do Hospital Arlinda Marques, Joao Pessoa, PB, Brasil.
3 Graduando de Medicina da Universidade Federal da Paraiba (UFPB), Jodao Pessoa, PB, Brasil.



Arq Bras Neurocir 33(4): 357-60, 2014

Introducao

Os defeitos de fechamento de tubo neural (DFTN)
sdo malformagdes congénitas ou um grupo de anor-
malidades em que o tubo neural (TN) néo se funde
em algum ponto do seu comprimento, desde a medula
espinhal até o encéfalo.'” O desenvolvimento do TN e
de suas anomalias ocorre durante a terceira ou quarta
semana de gestagdo, levando ao surgimento de malfor-
magdes com diversos graus de severidade e prognostico,
associando-se na maioria dos casos a invalidez e morte
nos primeiros dias de vida. Estas podem estar associadas
também com outras malformagdes do sistema nervoso
central (SNC), como agenesia do corpo caloso, malfor-
magao de Chiari, hidrocefalia, hidromielia, diastomielia
e seringomielia.?

Relatamos um caso de mielomeningocele dorso-
lombar associada & mielocistocele dorsal, sendo esta
uma associacao rara, justificando assim a publicagdo
do presente caso.

Relato de caso

O presente estudo relata o caso clinico de um
recém-nascido, do sexo feminino, apresentando uma
mielomeningocele dorsolombar associada com uma
mielocistocele na regido dorsal, interescapular (Figu-
ra 1). Ndo foram encontradas outras malformacdes
associadas.

A genitora nao realizou nenhuma consulta pré-
-natal, inviabilizando assim o diagnoéstico intrattero,
e ndo referiu uso de nenhuma medicagio sabidamente
teratogénica, bem como auséncia de suplementagdo
com acido félico, durante todo o periodo gestacional.
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Figura 1 - Miel

ingocele dor
mielocistocele dorsal.

As corregdes cirtrgicas dos defeitos foram realizadas
nas primeiras 24 horas, ndo havendo intercorréncias
infecciosas.

Foi corrigida primeiramente a mielomeningocele
dorsolombar, de forma usual, com isolamento do pla-
coide nervoso e fechamento hermético da dura-mater
coberto por jaquetdo de aponeurose lombar (Figura 2).
Costumamos expor o saco dural sadio através de pe-
quena laminectomia.

A segunda lesdo foi aberta e observada a presenga
de um segundo cisto, com contetido neural, herniado
dentro de uma meningocele, caracterizando assim uma
mielocistocele, ou um disrafismo cistico espinhal Tipo II,
de acordo com a classificagdo proposta na literatura?
(Figura 3). A mielocistocele, por sua vez, foi corrigida,
fechada a dura-mater e amputado o contetido de pele
exuberante.

A crianga evoluiu bem, mantendo a flexdo dos
membros inferiores, antes existente, sem piora do qua-
dro inicial. Acompanhada durante 90 dias, a crian¢a ndo
apresentou hidrocefalia nem deterioragdo neuroldgica.

Figura 2 - Corregdo ciriirgica da mielomeningocele dorsolombar
com fechamento da dura-madter.

Figura 3 - Mielocistocele exposta durante corregio ciriirgica.
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Discussao

Teorias sobre a patogénese dos defeitos do TN estdo
relacionadas com o desenvolvimento embrionario do
sistema nervoso central (SNC).

No momento, existem duas teorias principais que
tentam explicar a génese do TN e de suas anomalias
associadas. A primeira defende a existéncia de um
fechamento centrifugo e uniformemente progressivo,
com a formagdo dos chamados neurdporos cefalico e
caudal, que é a teoria mais utilizada, e a segunda, subse-
quente, que admite haver um mualtiplo fechamento desse
tubo através de multiplos sitios de fusdo separados ao
longo do dorso do embrido, como ocorre em animais
experimentais.>*

Ainda de acordo com a primeira teoria, o TN
inicialmente se fecha na futura regido cervical, para,
em seguida, fechar-se de forma centrifuga e bidirecio-
nalmente deixando suas extremidades, os neurdporos,
abertas.* O neurdporo superior se fecha no 27° dia e o
inferior se fecha trés dias depois. Seria esperado entéo,
baseando-se nessa teoria, que a incidéncia dos defeitos
do TN no ser humano dependesse de qual neuréporo
foi afetado, superior ou inferior.**

Ja a segunda teoria preconiza o fechamento do TN
através de multiplos sitios, semelhante ao que acontece
em animais experimentais, como ratos e coelhos.’ Os
sitios de fusdo nesses animais sdo em numero de cinco,
sendo quatro principais e um secundario. Os sitios sdo
numerados de acordo com a ordem de fechamento: o
sitio n-1 comega entre o segundo e o quarto somito,
provavelmente no limite entre a medula espinhal e o
mielencéfalo, e continua bidirecionalmente. O sitio
n-1, fundindo-se caudalmente, forma o TN toracico
(espinha) e o neurdporo caudal. Rostralmente, o sitio
n-1 continua até vesiculas Opticas (aspecto inferior
do rombencéfalo) (Figura 4). O sitio n-2 tem inicio

Figura 4 - Esquema representando os sitios de fechamento do
tubo neural, segundo teoria de Van Allen.
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na jung¢do entre o cérebro anterior (prosencéfalo) e
0 cérebro médio (mesencéfalo). O sitio n-2 continua
bidirecionalmente, formando dois neurdporos craniais,
um na regido do prosencéfalo e outro na regido do me-
sencéfalo. Caudalmente, o sitio n-2 progride através do
mesencéfalo para terminar no aspecto superior do rom-
bencéfalo. Rostralmente, o sitio n-2 continua através do
prosencéfalo até encontrar o sitio n-3 anteriormente.

No mesmo momento da fusio do sitio n-2, o sitio
n-3 ¢é iniciado na parte mais rostral da placa neural,
adjacente ao estomodeu, prosseguindo-se caudalmente
para encontrar o sitio n-2, fechando o neuréporo pro-
sencefalico (neur6poro anterior).

A parte mais rostral das pregas neurais corresponde
a posi¢do do ldbio superior na face. O local de jungio
dos sitios de fechamento n-2 e n-3 corresponde a regido
interorbitdria da face. O sitio n-4 comega na parte caudal
do rombencéfalo de forma unidirecional, caminhando
rostralmente para encontrar a parte caudal do sitio n-2,
completando o fechamento do TN cranial.

O quinto sitio se encontra na regido sacral logo
abaixo do sitio n-1, sendo local de maior frequéncia de
aparecimento de defeitos de fechamento.?

Os DFTN mais comuns sio a espinha bifida, anen-
cefalia e encefalocele.®

As anomalias envolvendo os arcos vertebrais sdao
denominadas de espinha bifida, que pode ser oculta,
tratando-se apenas de um achado radioldgico, estando
algumas vezes associado a um tufo de pelos na regido
lombossacra, ou cistica, associado a meningocele, mie-
lomeningocele e a mielocistocele.>**

A incidéncia da espinha bifida cistica que agrupa o
conjunto de anomalias com protusdo de contetdo é de
1:1000 nascimentos vivos, sendo raro na raga negra. Na
populagéo geral, tem um indice de recorréncia de 3% a
5% em uma segunda gravidez ou se um dos progenito-
res é portador desse tipo de malformagédo. De acordo
com a localizagio, a incidéncia nas regides toracicas
e toracolombar é de 10% a 25%, para a regido lombar
40%, na regido lombossacra 25% e 10% para a regido
sacral, sendo raro o acometimento da regido cervical.”

A etiologia é multifatorial, com intera¢des entre
fatores genéticos e ambientais, como infec¢des, radiagao,
diabetes materno, hipertermia e diversas drogas usadas
durante a gestagdo, como o valproato e a carbamazepina.
H4a uma relacdo com baixos niveis socioecondmicos,
refor¢ando os fatores nutricionais, como a deficiéncia
de 4cido félico na etiologia dos DFTN. Extensivas in-
vestigagdes tém demonstrado que o acido fdlico antes
da concepgao e no inicio da gestagdo reduziu signifi-
cativamente a ocorréncia e a recorréncia de DFTN.?

A mielomeningocele ocorre quando as meninges
e a medula espinhal herniam através do defeito dsseo
produzido pela nio fusdo dos arcos vertebrais, que pode
ou ndo estar recorberto por uma membrana, integra ou
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rota.”® A mielomeningocele é a segunda patologia mais
comum do SNC encontrada em criangas e frequente-
mente estd associada com outras anomalias do SNC,
além de um comprometimento neuroldgico acentuado.
Aproximadamente 83% das criangas evoluem com
hidrocefalia, e cerca de 74% ja apresentam evidente
ventriculomegalia por ocasido do nascimento. Apenas
17% nao desenvolvem dilatagdo ventricular cirurgica.’

A mielocistocele, também chamada de seringocele
ou seringomielocele, refere-se a uma meningocele co-
berta de pele, com conteudo de liquor, meninges e um
saco hernidrio internamente que estd em continuidade
com o canal central da medula, também com liquor e
com conteudo neural.>* Estd associada com um grau
variavel de hidromielia e muitas vezes com a malfor-
magcdo de Chiari I1."° Acredita-se, no entanto, que a
mielocistocele e a mielomeningocele fagam parte de um
espectro resultante de uma mielosquise dorsal limitada.*

O diagndstico pode ser feito no pré-natal por meio
de ultrassom, ressonancia magnética e da dosagem da
alfa-fetoproteina (AFP) no liquido amniético, entre a
14* e a 16° semana de gestagdo.*

O tratamento cirdrgico da mielomeningocele é
realizado precocemente nas 36 horas de vida, visando
a corre¢do da malformacao e a prevencao de infec¢des.
O fechamento precoce desse defeito tem aumentado a
expectativa de fun¢io cognitiva de criangas com mie-
lomeningocele.’

Com base em pesquisa realizada na literatura, a
associagdo de mielomeningocele com mielocistocele
é rara, sendo encontrados poucos trabalhos em que as
duas anomalias estavam associadas.! De acordo com a
segunda teoria embrioldgica citada, essa associagdo de
anomalias aconteceria quando houvesse fechamento
defeituoso ou falha na jun¢io dos sitios n-1 e n-5 in-
feriormente para a mielomeningocele e na jungdo dos
sitios n-1 e n-4 para a mielocistocele.

Tendo em vista as graves anomalias associadas e
complicagdes dos DFTN, faz-se necessaria a adogio
de medidas de prevenc¢do e intervengio por meio da
suplementagio de 4cido félico nos alimentos de mu-
lheres em idade fértil antes da concepgéo e no inicio
da gestagdo, com objetivo de diminuir a ocorréncia e a
recorréncia dos DFTN.

Outro ponto importante a ser destacado é a presenga
de poucas teorias que explicam o fechamento do tubo
neural. A teoria cldssica de fechamento do TN nédo
explica bem essa associagdo de DFTN. Por sua vez, a
teoria do multiplo fechamento do tubo neural fornece
melhores subsidios para esclarecimento do presente
caso, mas, no entanto, nio ¢ igualmente satisfatéria na
explicagdo dessa associa¢do de anomalias apresentada.
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