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RESUMO

Objetivos: Avaliar e descrever o status neuroldgico dos pacientes operados durante a gestagao
no Instituto Estadual do Cérebro Paulo Niemeyer (IECPN), em conjunto com a equipe de
cirurgia fetal da Maternidade Escola da Universidade Federal do Rio de Janeiro (ME-UFRJ)
no periodo de 2017-2023. Materiais e Métodos: Trata-se de um estudo retrospectivo, acerca
das cirurgias para corre¢cdo da mielomeningocele realizado pela equipe de neurocirurgia
pediatrica do IECPN em parceria com a ME-UFRJ. Resultados: Foram realizadas 60 cirurgias
fetais para mielomeningocele (MMC) no periodo de 2017 a 2023 e todos os bebés operados
j& nasceram. Destes, 30 pacientes ndo tiveram acompanhamento pds-natal no IECPN e,
portanto, foram retirados da amostra. Houve apenas um 6bito neonatal devido a infec¢ao
uterina grave. Em relagc@o aos demais 29 pacientes, a idade gestacional média ao nascer foi de
34,69 semanas (DP=2,58). O peso médio no parto foi de 2244¢g (1180 — 3340g, DP= 509). O
nivel superior das lesdes observado em USG foi mais prevalente em L3-L4, correspondendo
a mais de 50% da amostra. Mais de 55% dos pacientes apresentaram competéncia motora em
midtomos acima do nivel superior anatomico da lesdo. Mais de 70% dos pacientes ndo
precisaram de qualquer tratamento para hidrocefalia no primeiro ano de vida. Conclusio: Os
resultados obtidos sdo similares aos observados na amostra de cirurgia pré-natal do estudo
Management of Myelomeningocele Study (MOMS), evidenciando que os pacientes estudados
tiveram beneficio clinico por realizar a cirurgia intra utero.

Palavras-chave: Perinatologia. Meningomieloce. Hidrocefalia. Malformacéo de Arnold-
Chiari



ABSTRACT

Objectives: To evaluate and describe the neurological status of patients submitted during
pregnancy at the Instituto Estadual do Cérebro Paulo Niemeyer (IECPN), together with the fetal
surgery team at the Maternidade Escola of the Universidade Federal do Rio de Janeiro (ME-
UFRJ) in the period 2017-2023. Materials and Methods: This is a retrospective study about
surgeries to correct myelomeningocele performed by the pediatric neurosurgery team at the
IECPN in partnership with ME-UFRJ. Results: 60 fetal surgeries for myelomenigocele (MMC)
were performed from 2017 to 2023 and all healthy babies were born. Of these, 30 patients did
not have postnatal follow-up at the IECPN and were therefore removed from the sample. There
was only one neonatal death due to severe uterine infection. In relation to the remaining 29
patients, the average gestational age at birth was 34.69 weeks (SD=2.58). The average birth
weight was 22449 (1180 — 3340g, SD=509). The upper level of injuries observed on USG was
more prevalent in L3-L4, corresponding to more than 50% of the sample. More than 55% of
patients had motor competence in myotomes above the upper anatomical level of the lesion.
More than 70% of patients did not require any treatment for hydrocephalus in the first year of
life. Conclusion: The results obtained are similar to those observed in the prenatal surgery
sample of the Management of Myelomeningocele Study (MOMS), showing that the patients

studied had clinical benefit from undergoing intrauterine surgery.

Keywords: Perinatology. Meningomyelocele. Hydrocephalus. Arnold-Chiari malformation
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1 INTRODUCAO

A mielomeningocele (MMC), uma das malformacdes congénitas mais frequentes do
sistema nervoso central, é caracterizada pela exposicdo da medula espinhal e raizes nervosas
através de um defeito cutaneo. Essa condicdo, também conhecida como espinha bifida aberta,
resulta de uma falha no fechamento do tubo neural durante a neurulacdo primaria, que ocorre
na quarta semana da embriogénese. Acometendo principalmente a regido lombo-sacral, a MMC
apresenta uma incidéncia variavel em diferentes regies do mundo, sendo considerada uma
preocupacao de salde publica.

O tratamento pré-natal dessa condi¢do emergiu como uma area de interesse significativa
na medicina fetal, com o objetivo de reduzir as complicacdes associadas a MMC. Nesse
contexto, o Estudo MOMS (Management of Myelomeningocele Study) representou um marco
nesse campo, fornecendo evidéncias substanciais sobre os beneficios da cirurgia fetal para
correcdo da MMC em comparacao com o tratamento pds-natal tradicional. Diante da relevancia
do MOMS, escolhemos este estudo como referencial tedrico para comparagdo dos dados
obtidos em nossa amostra.

A deteccdo precoce por meio de ultrassonografia obstétrica € importante para o
diagnostico, que, quando feito precocemente, permite o tratamento durante a gestacdo. A
cirurgia intrauterina permite corrigir a mielomeningocele antes do nascimento, minimizando o
trauma causado ao sistema nervoso central pela exposi¢do ao liquido amnidtico (“two-hit
hypotesis) e, por consequéncia, diminuindo a incidéncia de danos neuroldgicos e funcionais
dos pacientes.

O presente estudo concentra-se no seguimento pés-natal de pacientes submetidos a
cirurgia intrauterina para corre¢do da MMC, realizado no IECPN em colaboragdo com a equipe
de cirurgia fetal da ME-UFRJ. O periodo de investigacdo abrange os anos de 2017 a 2023,
durante os quais foram realizadas 60 cirurgias fetais para MMC.

Considerando a relevancia clinica e social desse tema, este estudo visa levantar dados
clinicos desses pacientes, com énfase no desenvolvimento motor e na ocorréncia de
complicagdes, como a necessidade de tratamento para hidrocefalia. A analise retrospectiva dos
casos, incluindo dados relativos a gestacdo e desfechos poOs-natais, contribuird para a
compreensdo mais aprofundada do impacto da cirurgia intrauterina na evolugdo clinica desses
pacientes, fornecendo subsidios importantes para aprimorar as estratégias de manejo e

acompanhamento desses casos no cenario da salde perinatal.
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2 FUNDAMENTAGCAO TEORICA

2.1 Embriologia

As malformagdes congénitas sdo anormalidades provenientes do periodo de
desenvolvimento embriolégico, resultando em alteragdo dos padrdes metabolico, morfolédgico
ou funcional. Modificacdes na migracdo celular, diferenciacdo, maturacdo ou comunicagao
intercelular sdo eventos apontados como causa das malformac@es, originadas a partir de
fatores genéticos e/ou ambientais (Frosch; Anthony; Girolami, 2015).

Derivado das células do ectoderma, a estruturacdo do tubo neural € decorrente de
mudancas morfogenéticas da placa neural, formada no final da terceira semana da
embriogénese, seguido de alongamento no plano longitudinal (craniocaudal) com
convergéncia das pregas neurais, delimitando o sulco e formacéo do tubo neural. Os processos
de modelagéo e dobramento séo favorecidos por um conjunto de forcas que contribuem para
a formacdo do tubo neural, por meio de alteracbes na conformacdo, quantidade e
posicionamento das estruturas celulares (Vieira et al., 2010).

As alteracdes estruturais descritas séo oriundas da contribuicéo de forcas exercidas na
placa neural - denominadas forcas intrinsecas da neurulacdo, assim como, por células de
tecidos adjacentes - forcas extrinsecas. Em paralelo, o fechamento do tubo neural esta atrelado
a atividade dos pontos de articulacdo dorsolaterais, composto por neuroepitélio e ectoderma
cutaneo, que permitem o emparelhamento e adesdo dorsal das dobras neurais na linha mediana
(Suzuki; Morita; Ueno, 2012).

Evidencia-se que a neurulacdo € um evento morfogenético, caracterizada por
alteracdes de comportamento e estrutura celular, sendo observado que mutagdes em genes do
citoesqueleto, ciclo celular e genes da adeséo celular implicam no surgimento de defeitos do
tubo neural (Suzuki; Morita; Ueno, 2012).

Sendo assim, anormalidades no processo de neurula¢do implicam no acometimento de
toda extensdo do tubo neural, envolvendo um ou mais segmentos, e dos futuros érgédos e
tecidos relacionados. Denominado disrafismo, a fusdo defeituosa das pregas neurais repercute
no desenvolvimento do sistema nervoso em geral, resultando em quadros de disrafismo do
cérebro (encefalocele, anencefalia) ou da medula espinal, (MMC, mielosquise), podendo estar

recoberto ou ndo por pele (Suzuki; Morita; Ueno, 2012).
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Nesse sentido, a MMC, conhecida clinicamente como espinha bifida, é a forma mais
frequente de disrafismo créanio-espinal aberto, sendo mais comum o acometimento da regido
lombo-sacral. Neste caso, nem todos os pacientes apresentam medula espinhal disrafica, sendo
observado a protrusdo das membranas (dura-mater e aracnoide) projetadas do canal vertebral,
podendo conter a medula espinhal intacta dentro da cele (Suzuki; Morita; Ueno, 2012).

A MMC ¢é uma malformacdo da medula espinhal que resulta de uma falha no
fechamento do tubo neural durante neurulacdo primaria, que ocorre na quarta semana da
embriogénese. Também conhecida como espinha bifida aberta, a doenca é caracterizada pela
exposicao da medula espinhal e raizes nervosas através de um defeito cutaneo. A placa neural
encontrada no centro da MMC (placode) corresponde ao tecido nervoso neural medular
displasico que ndo se fechou no periodo embrionario. Um sulco mediano pode ser visualizado
longitudinalmente, e corresponde ao canal central da medula aberto dorsalmente. Associado a
protrusdo das meninges e dorsalmente ao placode, o saco herniario formado contém liquido
cérebro espinhal. A localizagcdo mais frequente da MMC é na regido lombo sacra (Blumenfeld,;
Belfort, 2018; Hilton et al., 2019; Moldenhauer; Adzick, 2017).

2.2 Epidemiologia

A MMC é a malformacdo congénita mais frequente do sistema nervoso central
(Moldenhauer; Adzick, 2017), tendo uma prevaléncia que varia em diferentes regides. Ocorre
em 0,4:1000 nascidos vivos na Finlandia, 3,3:1000 no México e até 12,5:1000 no sul do Pais
de Gales. Essas frequéncias podem ser subestimadas considerando que gestacdes podem ser
interrompidas naturalmente, ou mesmo deliberadamente (diante do diagnostico da
malformacdo) (Moldenhauer; Adzick, 2017).

Existem alguns trabalhos que expdem dados sobre a prevaléncia desta doenca no Brasil.
Em 2003, Grillo et al reportou taxas entre 0,83 a 1,87 casos a cada 1000 nascidos vivos (Grillo;
Silva, 2003). Em 2021, Campos et al (Campos; Souto; Machado, 2021) publicaram estudo
baseado em dados coletados do DATASUS e de outras publicagdes sobre a prevaléncia desta
doenca no Brasil, reportando uma taxa de diagnostico de 7 para cada 10.000 nascidos vivos no
periodo de 2014 a 2018.

A regido Sudeste do Brasil foi a que apresentou maior incidéncia, com destaque para o
estado de S&o Paulo que teve o maior numero de casos (Campos; Souto; Machado, 2021). Em

2021, o governo federal publicou um documento sobre anomalias congénitas prioritarias para
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vigilancia ao nascimento, onde incluiu a MMC, assim como os demais defeitos do tubo neural,
orientando sobre a doenca e sobre as formas de registro. A notificacdo de anomalias congénitas
no Sinasc (Sistema de Informacdes sobre Nascidos Vivos, do Ministério da Saude do Brasil) é

de carater compulsorio, regulamentada pela lei 13.685, de 25 de junho de 2018 (Brasil, 2020).

2.3 Profilaxia

A MMC, assim como os demais defeitos de fechamento do tubo neural, pode ser
prevenida através da suplementacdo de acido folico (Green, 2002). Diante disso, a fortificacdo
obrigatoria das farinhas de trigo e milho com ferro e acido félico foi estabelecida no Brasil em
2002 e atualizada por meio da RDC n° 150 (2017) pela Agéncia Nacional de Vigilancia
Sanitéria (Anvisa) (BRASIL, 2023).

2.4 Diagnoéstico
Os defeitos do tubo neural podem ser detectados através de marcadores sanguineos. Os

niveis de alfa-feto proteina no sangue da mée durante a 162 a 182 semana podem ser dosados.
Este marcador é tipicamente encontrado no liquor, cérebro e medula do feto e, na presenca de
disrafismo aberto, a alfa-feto proteina vaza da medula exposta pro liquido amniotico e deste
para a circulacdo materna. Como outras condicdes clinicas também podem afetar este marcador,
SO se utiliza a alfa-feto proteina materna como exame de rastreio (Liptak, 2013).

O diagnostico da MMC pode ser feito através da ultrassonografia obstétrica, entre a 122
e 142 semanas da gestacao (Coleman; Langer; Horii, 2015). Dois achados frequentes séo o sinal
do liméo, que descreve o formato cranio no plano transverso causado pela concavidade dos
0ss0s parietais; e o sinal da banana, que se refere ao formato do cerebelo que € distorcido como
parte da malformacéo de Chiari Il (Cameron; Moran, 2009).

A Ressonancia Magnética também pode ser feita, mas por ser um exame mais caro e
escasso e ndo ter mostrado superioridade em relacéo a ultrassonografia para deteccdo da lesdo
e definicdo de nivel superior de lesdo, ndo é um exame habitualmente realizado (Cameron;
Moran, 2009).

Durante a realizacdo seriada das ultrassonografias, também é possivel observar a perda
progressiva da capacidade de mover os membros inferiores, ou seja, a movimentagdo de
membros inferiores percebida pelo examinador a cada estudo € diminuida em relacdo ao

anteriormente observado (Yamashiro; Galganski; Hirose, 2019). Essa piora seria atribuida a
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exposicdo do tecido nervoso, placode e raizes, a acdo neurotdxica do liquido amniotico e
também devido a auséncia dos elementos vertebrais posteriores em consequéncia do defeito de
fechamento da placa neural, entre 0 19° e 25° dia de gestacdo durante a neurulagdo primaria
(“two-hit hypothesis”) (ELBABAA et al., 2017; GUPTA, 2017; YAMASHIRO;
GALGANSKI; HIROSE, 2019).

2.5 ManifestacOes Clinicas

A malformacdo associada a MMC afeta todo o sistema nervoso central. Além do
acometimento medular, anormalidades do cérebro também podem estar presentes nestes casos,
incluindo a hidrocefalia, o Chiari do tipo Il, a agenesia de corpo caloso, disturbios de nervos
cranianos (como estrabismo causado por alteracdo do nucleo do VI nervo), defeito de migracao
no cortex cerebral com déficit cognitivo associado (Liptak, 2013).

As manifestagdes clinicas da MMC sempre incluem alteracdes motoras e sensitivas, com
alguma perda de forca e sensibilidade a partir do nivel medular afetado, se estendendo para 0s
niveis mais inferiores. Dor, alteracdo de marcha, alteragdes em intestino (constipacédo crénica,
incontinéncia) e bexiga (bexiga neurogénica) também sdo achados frequentes. Estes déficits
podem ser assimétricos (Liptak, 2013).

Achados ortopédicos incluem discrepancia de comprimento de membros, tamanho
desigual de pés, pés equinovaros ou valgos e halux arrastando no chdo (Ntimbani; Kelly;
Lekgwara, 2020). Além destes, outros prejuizos podem surgir com o tempo, como dependéncia
de cadeiras de rodas ou dificuldades para andar, imobilidade, dificuldades de respiracéo,
obesidade, alergia a latex, cifoescoliose, disfungdo sexual e infertilidade, incapacidade para

alguns tipos de trabalho e estigmas sociais (Woodhouse, 2008).

2.6 Malformagéo De Chiari Tipo 11

A Malformagdo de Chiari 11 (MCII) é unicamente associada a MMC e encontrada
apenas nessa populacdo. Descrita originalmente por Hans Chiari, em 1891, esta € a principal
causa de mortalidade relacionada ao disrafismo nos 2 primeiros anos de vida (Stevenson, 2004).

Em analise, praticamente todos os pacientes com mielomeningocele apresentam a MCI|,

entretanto, apenas uma parcela de 20%-30% apresentam sintomas relacionados a etiologia.
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Sendo uma condic¢do congénita importante, apresenta uma mortalidade aproximada em cerca
de um terco dos pacientes que a manifestam (Stevenson, 2004).

Os eventos de deslocamento caudal e compressdo de estruturas importantes da fossa
posterior abaixo do plano do forame magno, principalmente tronco encefalico e cerebelo,
justificam o impacto da Malformacdo de Chiari Il na qualidade de vida e progndsticos dos
pacientes acometidos por essa etiologia (Stevenson, 2004).

A sintomatologia desses pacientes esta relacionada diretamente ao grau de compressao
sofrido pelo cerebelo e tronco encefélico. Enquanto as manifestacdes clinicas variam desde
condigdes mais insidiosas e de evolucdo lentamente progressiva — semelhante as manifestagoes
de Chiari tipo I, as manifestacGes relacionadas a disfuncdo dos nucleos e nervos cranianos

originados no tronco encefalico (Stevenson, 2004).

2.7 Hidrocefalia

A hidrocefalia estd presente em mais de 80% dos bebés com MMC nédo operados no
periodo uterino e em mais de 40% dos bebés que foram submetidos a correcdo da MMC no
periodo fetal (Adzick et al., 2011). A relacdo entre hidrocefalia e espinha bifida tem sido objeto
de um longo debate. McLone et al (Mclone; Knepper, 1989) defenderam a hipotese que a causa
da hidrocefalia na MMC pode estar relacionada a obstrucdo das saidas de liquor do IV
ventriculo, bloqueio no aqueduto cerebral, obliteracdo do espaco subaracn6ideo no nivel do
forame magno pela herniacdo da fossa posterior com deslocamento caudal dos canais de saida
do IV ventriculo e/ou obstru¢do ao nivel do tentério displasico podem bloguear o fluxo
liquorico e contribuir com a hidrocefalia.

Em estudo posterior, McLone et al (Mclone; Dias, 2003) afirmou que a hidrocefalia ndo
é uma causa da MCII, mas seu resultado, uma vez que estudos com cérebros de fetos abortados
mostrou claramente que a MCII precede o inicio da hidrocefalia. Por sua vez, a hidrocefalia
exacerba e acelera o surgimento de manifestagdes clinicas da compressdo da fossa posterior
(Mclone; Dias, 2003).

Williams et al (Williams, 2008) propés uma explicagdo alternativa, em que uma
insuficiéncia venosa associada a doencga contribui com a progressdo da hidrocefalia. Por sua
vez, a herniacdo da fossa posterior causada por um gradiente de pressao créanio cervical anormal
ou compressdo da fossa posterior resultam em hipoplasia da fossa posterior, causando o
surgimento da MCII, que causa obstrucdo de fluxo liquorico que eleva a pressdo do SNC,

causando dano neurol6gico por isquemia e acdo mecanica.
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2.8 Mielomeningocele Na Histdria

Historicamente, a MMC sempre esteve presente, desde quando o homem habita o
planeta. Algumas escavacfes evidenciaram colunas com estigmas tipicamente vistos em
criangcas com MMC (Goodrich, 2008). Como estas criangas nasceram em uma era em que nao
havia qualquer tratamento disponivel, podemos apenas inferir que a maioria ndo sobreviveu.
Ha também um grande numero de figuras antropoldgicas esculpidas em pedra, terracota e outros
materiais de civilizacBes antigas. Sdo esculturas sentadas em posic¢éo tipica de um adulto ou
uma crianga paraplégica com a tipica cifose lombar (Goodrich, 2008).

Existem alguns relatos do que parece ser um disrafismo em manuscritos de Hipdcrates,
Galeno e outros, mas 0s manuscritos definitivos sobre o assunto mais antigos sao de Peter Van
Forest, que em um trabalho publicado em 1610 descreve uma criangca de 2 anos com uma
malformacdo cervical, em que a lesdo teria sido ligada na base, mas a crianca evoluiu para 6bito
(Goodrich, 2008).

Por muitos anos, esta lesdo foi considerada intratavel, uma vez que 0s pacientes
submetidos a cirurgia frequentemente evoluiam com infeccédo e 6bito. Nos anos 1850 houve
relatos de tentativas de tratamento com esvaziamento da cele através de puncdes e de injecdo
de iodo para esclerosar os tecidos. Porém, com os maus resultados desta técnica, o tratamento
cirurgico voltou a ser discutido como primeira escolha no final do século 19. Em 1943,
Ingraham e Hamlin descreveram o fechamento multicamadas, que se tornou a técnica de
escolha para cirurgias desde entdo (Goodrich, 2008; Ingraham; Hamlin, 1943).

Deste modo, tratamento destas lesdes tem sido a cirurgia para fechamento do defeito ao
nascer e, frequentemente, implantacdo de derivacdo ventriculo peritoneal para tratar a
hidrocefalia associada (Moldenhauer; Adzick, 2017).

Nos anos 90, ainda havia o entendimento que a malformacado da MMC era a responsavel
por todas as manifestacdes clinicas apresentadas por estes pacientes. Apesar da lesdo ja estar
estabelecida no primeiro més de gestacao, e se desenvolver no feto ao longo de 8 meses, pouco
se pensava no poderia ocorrer durante este longo periodo de tempo na escuriddo subaquatica
(Meuli; Moehrlen, 2013). Nos anos 50, Patten (Patten, 1953) e Cameron (Cameron, 1956)
descreveram o dano mecéanico severo, degenerativo e inflamatdrio, ao tecido medular exposto,
e especularam se tratar de trauma gestacional tardio, particularmente associado ao trabalho de
parto e passagem no canal do parto. Apesar disso, ndo se considerava a possibilidade do
funcionamento da medula ser melhor no inicio da gestacdo do que em idade gestacional mais
avancada (Meuli; Moehrlen, 2013).
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Levou mais algumas décadas até que o surgimento da especialidade cirdrgica mais
jovem de todas, a cirurgia fetal - inaugurada nos anos 80 — trouxesse um novo olhar sobre o que
ocorre, em relacdo a fisiopatologia da MMC, durante a gestacdo. Neste cenario, surgiu a
hipotese do duplo impacto (“two-hit hypotesis), onde o primeiro “impacto”, ou seja, a primeira
causa de leséo da medula espinhal, seria a malformacéo (ndo neurulagéo), enquanto o segundo
“impacto” seria o dano adquirido no utero (dano traumatico / degenerativo) (Meuli; Moehrlen,
2013).

Esta visdo bastante revolucionaria sobre a arquitetura da MMC e, especialmente, sobre
a fisiopatologia, levou logicamente a uma outra hipétese: se, de fato, existe uma lesdo medular
mecanica e quimica substancial e continua adquirida no Utero, levando a perda progressiva de
funcdo, entdo este processo devastador pode ser interrompido pela cobertura protetora precoce
da lesdo no utero. E, na melhor das hipdteses, o poder intrinseco das for¢as regenerativas fetais
e da plasticidade do sistema nervoso central fetal poderia até promover a recuperagdo da funcéo
ja perdida uma vez reparado o defeito (Meuli; Moehrlen, 2013).

Em 1995, uma pesquisa feita com ovelhas demonstrou que o reparo intrauterino da
MMC foi capaz de poupar a medula espinhal e seu funcionamento ao nascimento (Meuli et al.,
1995). Um experimento em ratos demonstrou, em modelos genéticos de MMC, fetos que
exibiam projecdo motora e sensitiva normal no inicio da gestacdo (Stiefel; Copp; Meuli, 2007).

No final dos anos 90, foi reportada a primeira correcdo endoscopica da MMC em um
feto humano por Bruner et al (BRUNER et al., 1999), bem como a primeira cirurgia aberta por
Adzick et al (Adzick; Sutton; Crombleholme; 1998). O que se seguiu foram diversos trabalhos
evidenciando reversdo da herniacdo do cerebelo, diminuicdo importante na necessidade de
implantacéo de valvula para hidrocefalia, além de evolucéo favoravel para o perimetro cefalico,
disfunc@es de tronco, fungcdo motora de membros inferiores e parametros de desenvolvimento
(BRUNER, 1999; BRUNER; TULIPAN; PASCHALL, 1999; DANZER Et Al., 2007, 2008a,
2008b, 2009, 2010; JOHNSON Et Al., 2006; JOHNSON; ADZICK; RINTOUL, 2003;
RINTOUL Et Al., 2002; SUTTON, 1999).

Em 2011, encorajado pelos resultados de estudos preliminares, um estudo multicéntrico,
prospectivo e randomizado, realizados nos Estados Unidos, revolucionou o tratamento desta
doenca. O MOMS - Management of Myelomeningocele Trial - comparou grupos de pacientes
operados ao nascer com outros operados no Utero entre a 19 e 25 semanas de gestagdo e
comprovou que o seguimento neurolégico dos pacientes do segundo grupo era muito melhor,
uma vez que, quando se comparava criangas com mesmo nivel superior de lesdo, aquelas que

foram submetidas a cirurgia fetal eram mais preservadas e apresentavam déficit neurologico a
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partir de seguimento medular mais baixo. Também se observou reducdo significativa da
necessidade de derivagéo para hidrocefalia no primeiro ano de vida nestes pacientes (Adzick et
al., 2011).

No cenario da cirurgia fetal para mielomeningocele, o Brasil tem uma posicdo de
destaque e pioneirismo. Antes do inicio do MOMS trial, j& havia centros no Brasil realizando
este procedimento (CAISM UNICAMP e Universidade Federal de Sdo Paulo UNIFESP)
(Almodin et al., 2006; Zambelli et al., 2006).

A cirurgia endoscopica para mielomeningocele, que havia sido abandonada devido a
alta taxa de complicagdes, chegando a ser considerada antiética (Meuli; Moehrlen, 2013), foi
revolucionada pelas pesquisas de pedreira et al (OLIVEIRA Et Al., 2007; PEDREIRA et al.,
2008), que descreveram uma nova técnica endoscoépica, testaram uso de novos materiais de
tecnologia nacional em ovinos, abrindo um novo horizonte para cirurgia fetal endoscépica para
MMC com seguranca materna e fetal (Lapa et al., 2018).

Seguindo a tradi¢do de grandes feitos, a contribuicdo brasileira para a técnica aberta
também mudou os paradigmas desta cirurgia. Em 2016, o grupo do Dr Fabio Peralta (de S&o
Paulo) tendo em vista que os resultados adversos maternos sdo as maiores preocupacoes
referentes a abordagem intrauterina da corre¢do fetal do disrafismo espinhal, descreveu uma
técnica que minimiza estas complicacdes, conhecida como mini-histerotomia ou técnica de
Peralta. Esta técnica consiste em uma modificacdo da cirurgia aberta classica para o tratamento
da MMC fetal, em que a mesma correcdo multicamadas do defeito da coluna vertebral é
realizada através de uma histerotomia de 2,5 - 3,5 cm (Botelho et al., 2017). Esta técnica é a
que estamos utilizando nas cirurgias realizadas no IECPN com a equipe de cirurgia fetal da
ME-UFRJ desde dezembro de 2017. Estas cirurgias séo feitas pelo SUS, atendendo gestantes
de todo pais.

No ano de 2022, o deputado federal Juninho do Pneu (UNIAO/RJ) apresentou o projeto
de lei 1701/2022 que dispde sobre a realizagéo da cirurgia fetal para o tratamento da MMC no
ambito do SUS. Este projeto, que visa assegurar o direito de todas as gestantes com diagnostico
pré-natal de MMC a serem submetidas a cirurgia intrauterina, ja foi acolhido na mesa diretora
da camara dos deputados e, no momento, tramita na Comissdo de Saude da camara dos
deputados (“PL 1701/2022 — Portal da Camara dos Deputados - Portal da Camara dos
Deputados”, [s.d.]). Em paralelo, foi aprovado no senado federal o requerimento REQ 125/2023
— CAS de autoria do Senador Flavio Arns (PSB-PR). Com esta aprovacdo, o diagnostico da

MMC e a cobertura da cirurgia de corregéo intrauterina pelo SUS serdo objeto de audiéncia
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publica no CAS (Comissdo de Assuntos Sociais) (“CAS discutird cobertura de cirurgia

intrauterina pelo SUS — Senado Noticias”, [s.d.]).

2.9 Cirurgia Fetal para Mielomeningocele no Rio De Janeiro Pelo SUS (Cooperacédo
Técnica Entre ME-UFRJ E IECPN)

No ano de 2017, tivemos o inicio da cooperacédo técnica entre ME-UFRJ e IECPN para
realizacdo de cirurgias no estado do Rio de Janeiro. Este inicio foi marcado pela presenca do
Dr Fabio Peralta que veio ao Rio de Janeiro participar das duas primeiras cirurgias, em conjunto
com a equipe local. Desde entdo, foram realizadas 60 cirurgias até dezembro de 2023. Todas as
cirurgias fetais séo realizadas pelo SUS. As gestantes s&o encaminhadas de todo o Brasil para
a ME-UFRJ, onde sdo avaliadas pela equipe de cirurgia fetal e preparadas para a cirurgia. O
procedimento cirargico é realizado no IECPN, com exposicdo do feto pela técnica da mini

histerotomia de Peralta e reparacdo da malformacao fetal por camadas sob microscopia.
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3 OBJETIVOS

3.1 Objetivo Primario

Levantar dados clinicos dos pacientes operados durante a gestacdo no IECPN, em
conjunto com a equipe de cirurgia fetal da ME-UFRJ no periodo de 2017-2023, tendo o estudo

MOMS como referencial teodrico.

3.2 Objetivos Secundarios

e Implementar protocolo de seguimento poés-natal dos pacientes operados pela equipe
de cirurgia fetal da ME-UFRJ em parceria com a equipe de Neurocirurgia pediatrica
do Instituto do IECPN.

e Comparar a idade gestacional do parto e peso ao nascer com a amostra do MOMS.

e Apontar o nivel motor funcional de membros inferiores identificado em pacientes com
0 mesmo nivel superior de lesao.

e Avaliar a necessidade de tratamento cirurgico para a hidrocefalia no primeiro ano de
vida.
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4 MATERIAIS E METODOS

Trata-se de um estudo retrospectivo, acerca das cirurgias para corre¢do da MMC
realizado pela equipe de neurocirurgia pediatrica do Instituto Estadual do Cérebro Paulo
Niemeyer (IECPN) em parceria com a Maternidade Escola da UFRJ (ME-UFRJ). Essas
cirurgias s6 podem ser feitas em gestantes com 19 semanas de gestagdo até 26 semanas e 6
dias. Utilizado como norteador do trabalho, a coleta de dados clinicos e radioldgicos foram
extraidos dos prontuérios de pacientes operados para corre¢do intrauterina da MMC (MMC),
corrigidos através de Mini-histerotomia (Técnica de Peralta).

O projeto de pesquisa foi aprovado pelo comité de ética em Pesquisa da Universidade
Federal do Rio de Janeiro, com protocolo de aprovacao (CAAE 93020218.7.0000.0068) e pela
Maternidade Escola da UFRJ. Foi obtido o termo de consentimento livre e esclarecido dos
pais ou responsavel do paciente.

Os exames fisicos e neuroldgicos foram realizados durante consulta de rotina de cada
paciente no ambulatorio de neurocirurgia pediatrica do IECPN e documentados por meio de
Formulario padronizado (ANEXO 1).

A avaliacéo radioldgica do nivel superior da lesdo foi obtida por meio dos dados
presentes nos prontudrios de cada paciente. Estes dados foram gerados através de exames de
ultrassom trans abdominal, feitos por obstetras da equipe de medicina fetal da ME, realizados
antes ou durante o procedimento cirdrgico para correcdo da MMC. O nivel superior da lesdo
é definido como a vértebra a partir da qual o processo espinhoso posterior ndo € mais
identificado (RINTOUL et al., 2002), ou seja, a vértebra mais cefalica com evidéncia de
separacao laminar (Aaronson et al., 2003).

A avaliacdo motora dos pacientes foi realizada por meio de testes de motricidade,
considerando a forca, tonus e os reflexo do grupamento muscular de cada miétomo.

A delimitacdo da amostra utilizada para levantamento e interpretacdo dos dados
clinicos é composta por pacientes que foram acompanhados no Instituto Estadual do Cérebro

Paulo Niemeyer (IECPN) entre o periodo de dezembro de 2017 e dezembro de 2023.

4.1 Critérios De Inclusao

Criancas que foram submetidas a cirurgia para a corre¢do da MMC durante o periodo
fetal pela equipe de neurocirurgia pediatrica do IECPN em conjunto com a equipe de cirurgia
fetal da ME-UFRJ e que mantenham acompanhamento no ambulatério de neurocirurgia
pediatrica do IECPN de dezembro de 2017 até dezembro de 2023.
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4.2 Critérios De Excluséo

Foram retirados da amostra pacientes que néo realizaram seguimento pos-operatorio

com a equipe do IECPN.

4.3 Metodologia De Anélise De Dados:

Sera realizada coleta e analise de dados clinicos e radiologicos extraidos de prontuario
pacientes operados para correcdo intrauterina da MMC pela equipe de cirurgia fetal da ME-
UFRJ em parceria com a equipe de Neurocirurgia pediatrica do (IECPN).

4.4 Técnica Cirurgica: Mini Histerotomia De Peralta

A exposicdo dos fetos desta amostra para abordagem pela neurocirurgia foi realizada
pela equipe de cirurgia fetal, utilizando a técnica de mini-histerotomia de Peralta. Esta cirurgia
se inicia de forma semelhante a uma cesariana, com uma incisédo de Pfannienstiel (incisdo
transversal na extremidade inferior do abdome) e exposicao do utero gravidico.

A partir deste momento, o Gtero é luxado anteriormente e, com uso de ultrassonografia,
o fetélogo localiza a placenta e busca uma area de acesso distante desta para evitar lesdo que
possa causar a interrupcdo da gestacdo. Busca-se expor o dorso do feto e, alguma vezes, €
necessario realizar manobras de versdo do feto através de movimentos realizados na parede
uterina. Também utiliza-se pontos atravessando a parede uterina e “ancorando” o dorso do feto,

com objetivo de obter a melhor visualizagéo da leséo (figura 1).

Figuras 1 e 2. A esquerda, Gtero com marcagio de incisdo e ponto de ancoramento feito pelo
cirurgio fetal. A direita, Gtero ja aberto com pontos de fixag&o ancorando o feto e membrana

amnidtica ancorada ao miométrio
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Fonte: Acervo do autor 2023

Quando se obtem o bindmio de leséo fetal proxima e placenta distante, € realizada
uma incisdo 3-3,5cm na parede uterina. Apds uma disseccdo por planos, localiza-se a
membrana amniética que é cuidadosamente aberta e ancorada a parede interna do miométrio
através de pontos continuos, com o intuito de manté-la fechada junto a parede uterina apés o
procedimento (figura 2).

O préximo passo é a exposicao da lesdo no dorso do feto, utilizando manobras de
versdo na parede uterinas, pontos e um afastador de Ankeney fixado a um suporte de Layla
(figuras 3 e 4).

Figuras 3 e 4. Disrafismo exposto, abertura uterina amplificada com afastador de Ankeney

fixado ao brago do suporte de Layla, visdo macroscopica a esquerda e microscopica a direita

Fonte: Acervo do autor 2023



24

Neste momento, diante da lesdo, a equipe de neurocirurgia pediatrica aborda a
mielomeningocele sob microscopia, utilizando-se da técnica cléssica de reparo por camadas
de Ingraham e Hamlin (Ingraham; Hamlin, 1943).

Apds o término da abordagem ao feto, a parede uterina é fechada pela equipe de

cirurgia fetal e o Utero retorna a cavidade abdominal, que é fechada por planos.

Figura 5. Fechamento da lesdo por camadas. Lesdo sendo dissecada, disrafismo fechado com

pontos, pele fechada na cirurgia e resultado pos natal.

Fonte: Acervo do autor 2023

4.5 Delineamento Do Estudo

Sessenta gestantes foram encaminhadas ao servigo de cirurgia fetal da ME-UFRJ para
corre¢do intrauterina de MMC em conjunto com a equipe de Neurocirurgia Pediatrica do
(IECPN). Dentre os pacientes pertencentes ao universo da triagem, apenas 29 seguiram sendo
acompanhados regularmente pela equipe de neurocirurgia pediatrica do IECPN, delimitando a
amostra definitiva deste estudo. Outros 30 pacientes ndo fazem acompanhamento no IECPN.
Isto ocorre, principalmente, pois o programa de cirurgia fetal para MMC da ME-UFRJ / IECPN
atende gestantes de todo o Brasil e, devido a distancia, muitos dos bebés operados nasceram em
seus estados e seguiram tendo acompanhamento neurocirirgico em sua regido de origem. Estes
bebés foram retirados deste estudo devido a impossibilidade de realizar exame fisico presencial

para caracteriza-los e por nao ser possivel afirmar que as condutas clinicas seguem as diretrizes
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deste estudo. Houve um 06bito neonatal associado a uma infec¢o uterina grave poucos dias apos

a cirurgia.

Figura 6. Pacientes admitidos para correcao intrauterina de espinha bifida fetal no ME-

UFRJ, Rio de Janeiro, entre 2017-2023.

. 60 cirurgias fetais para
mielomeningocele foram

realizadas

30 pacientes nao sao
acompanhados no IECPN

Houve 1 6bito neonatal

29 pacientes sao elegiveis

Fonte: Elaborado pelo autor (2023)
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5 RESULTADOS

No periodo entre dezembro de 2017 e dezembro de 2023, foram encaminhados e
admitidos pelo servico de Cirurgia Fetal da Maternidade Escola da Universidade Federal do
Rio de Janeiro um total de 60 gestantes cujos fetos tinham diagnostico de MMC. A Tabela 1
aborda as caracteristicas gerais apenas dos pacientes pertencentes a amostra definitiva,
operados pela técnica da mini histerotomia e acompanhadas pelo servi¢co de neurocirurgia
pediatrica do IECPN.

Pacientes do sexo masculino representam 44,8% da amostra, engquanto o sexo feminino
corresponde aos demais 55,2%. Em andlise, a idade gestacional média da amostra
correspondeu a 34,69 semanas, tendo um DP = 2,58. O peso médio ao nascimento da amostra
correspondeu a 2244g, havendo DP =509 g. A topografia do nivel superior anatémico das
lesGes, obtidas por meio de USG, tiveram uma incidéncia de 3,5% em L1, 10,4% em L2,
20,7% em L3, e 31% em L4, 13,8% em L5, 13,8% em S1 e 3,5% em S2.

Tabela 1 — Caracterizacdo da Amostra submetida a correcdo intrauterina da MMC (n=29),
ME — UFRJ/ IECPN, 2017-2023.

Casos (N) 29
Sexo

Masculino 13 (44,8%)
Feminino 16 (55,2%)

Idade Gestacional no nascimento: N (%)
Média: 34,69 semanas, DP: 2,58

>30 semanas 1(3,5%)
30-34 semanas 11(37,9%)
35-36 semanas 10(34,5%)
>36 semanas 7(24,1%)

Peso médio ao nascer (g)

Nivel anatomico superior de lesdao: N/Total N (%)

2244¢ (1180g-3340g, DP:509g)

L1/L2 4 (13,8%)
L3/L4 15(51,7%)
L5/S1/S2 10 (34,5%)

Fonte: Elaborado pelo autor (2023)

A tabela 2 trata os aspectos comparativos entre o nivel superior das lesdes e a

competéncia motora demonstrada pelo recém-nascido, mediante a implementacdo de testes
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fisicos de motricidade e reflexo dos grupamentos musculares. Neste caso, 55,1% dos individuos
pertencentes a amostra apresentaram algum ganho de competéncia motora em relagdo ao nivel
anatomico da lesdo. 13,8% apresentou resposta motora compativel ao nivel superior da lesdo e

os demais 31,1% apresentaram prejuizo motor de um ou mais niveis medulares.

Tabela 2 — Comparagdo entre o nivel superior da lesio da MMC e resposta motora obtida

mediante testes apos o nascimento

Diferenca entre fun¢@o motora e nivel anatémico N/Total N (%)
>2 niveis melhor 11/ 29 (37,9%)
1 nivel melhor 5/29 (17,2%)
Sem diferenca 4129 (13,8%)
1 nivel pior 6 /29 (20,7%)
>2 niveis pior 3/29 (10,4%)

Fonte: Elaborado pelo autor (2023)

Em rela¢do ao manejo da hidrocefalia associada a MMC, durante o primeiro ano de
vida, 22,2% da amostra necessitou de implanta¢do de dispositivos de derivacdo ventriculo
peritoneal. Outros 7,4% realizaram procedimento de terceiro ventriculostomia por via
endoscopica (TVE), mantendo 70,4% dos pacientes sem a necessidade de qualquer tratamento
no primeiro ano de vida. Vale ressaltar que, para indicagdo de tratamento da hidrocefalia, este

servigo de neurocirurgia segue os critérios adotados pelo estudo MOMS trial.

Tabela 3 - Estatistica descritiva do manejo da hidrocefalia durante o primeiro ano de vida.

Manejo de hidrocefalia (<1 ano): N (%)
(2 pacientes ainda ndo completaram 1 ano, N=27)

DVP 6 (22,2%)
TVE 2 (7,4%)
Sem indicagéo de tratamento 19 (70,4%)

Fonte: Elaborado pelo autor (2023)
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6 DISCUSSAO

A amostra apresenta um predominio de bebés do sexo feminino. No estudo MOMS, a
amostra de pacientes operados no Utero e ao nascer tém distribuicdo diferente em relacdo ao
sexo (ADZICK et al., 2011).

Em relagdo ao nivel superior da lesdo, a amostra deste estudo tem bebés com lesbes, em
média, com nivel superior anatbmico mais baixo que os bebés da amostra de cirurgia pré-natal
do estudo MOMS. Enquanto ndo temos nenhuma lesdo toracica (apenas 13,8% dos casos tém
lesdo em L1 e L2) e 51,7% de nossa amostra corresponde aos niveis L3-L4, no estudo MOMS
32% estdo em L2 ou acima e 38% estdo em L3-L4. Os pacientes com nivel superior em L5 e
niveis mais baixos correspondem a 34,5% de nossa amostra e 29% da amostra de pacientes do
estudo MOMS (Adzick et al., 2011).

Comparado ao grupo de cirurgia pés-natal do MOMS, os pacientes, uma vez com
capacidade de mover segmentos correspondentes a niveis motores mais altos, terdo mais chance
de andar, ainda que com Ortese e menos criancas serdo dependentes de cadeira de rodas, como
observado pelo estudo MOMS (Adzick et al., 2011).

A idade gestacional ao nascer é uma variavel de grande relevancia, uma vez que a
cirurgia fetal, por romper as membranas amnidticas para acessar o feto, predispem a
prematuridade. Na amostra do MOMS, 10 bebés (13%) nasceram antes de 30 semanas, algo
gue ocorreu apenas uma vez (3,5%) nesta casuistica. No restante dos casos, este estudo teve
nameros parecidos com o0 MOMS (Adzick et al., 2011).

Os resultados do nosso estudo em relacéo a idade gestacional séo similares aos nimeros
do grupo do Dr Fabio Peralta (Botelho et al, 2017). Isso ocorre, provavelmente, por
compartilharmos a mesma técnica, com histerotomia menor e fechamento das membranas
amnioticas, o que favorece uma gestacdo mais longa ap0s a cirurgia.

Segundo 0 MOMS, apesar de ter maior incidéncia de prematuridade, o grupo operado
no periodo fetal tem seguimento significativamente melhor que o grupo de cirurgia pos-natal.
Os autores inferem que esta melhora provavelmente esta associada ao momento mais precoce
da cirurgia, que permite desenvolvimento de mais tecido nervoso normal antes do nascimento
(Adzick et al., 2011). Esta hipotese foi testada pelo grupo de Peralta, em estudo de 2020 (Peralta
et al., 2020), que demonstrou que os melhores resultados da casuistica em termos de reversédo
do Chiari e auséncia de necessidade de tratamento de hidrocefalia nas primeiras semanas de

vida estavam associados a menor média de idade gestacional no momento da cirurgia.
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A média deste estudo em relacdo ao peso ao nascer (2244g, DP509) é similar a média
do MOMS (2383+_688) (Adzick et al., 2011). Segundo Pickerel et al (Pickerel et al., 2020),
ndo ha uma medida universalmente aceita de peso ao nascer. Apesar de ter sido popularizado
que seria adequado um peso entre 2.500 — 4000 estes valores dependem de idade gestacional e
de outros fatores como a regido de nascimento, além de fatores de risco materno (Pickerel et
al., 2020).

Em relacdo ao desfecho primario, a analise de competéncia motora pds-nascimento em
pacientes com mesmo nivel superior da lesdo de MMC tem resultados, em média, semelhantes
ao grupo de correcdo pré-natal do MOMS. Vale lembrar que no MOMS foi observado menos
déficit motor (comparando pacientes com mesmo nivel superior de lesdo) em criangas
submetidas a cirurgia fetal em comparacéo com o grupo controle.

Observacdes sobre o ganho de competéncia motora em relacdo ao nivel superior
anatdmico em 55,1% da amostra sugerem um impacto positivo da corre¢do intrauterina,
ecoando conclusdes do estudo MOMS, onde este resultado foi encontrado em 43% dos
pacientes submetidos a cirurgia fetal e apenas 21% dos submetidos a cirurgia aberta pos-natal
(Adzick et al., 2011).

Estes resultados sdo animadores em relacdo a uma vida independente para estas
criancas. Em trabalho feito por Houtrow et al (Houtrow et al., 2021), analisando pacientes do
MOMS em seguimento tardio, foi observado que 51,3% das criangas em idade escolar, operadas
no periodo fetal eram capazes de andar distancias de comunidade (ou seja, mais de 500 metros),
comparado a apenas 23,1% das criancas do grupo de cirurgia pés-natal.

A elevada incidéncia de hidrocefalia observada em pacientes com MMC nesta pesquisa
era esperada e estd em consonancia com achados relevantes na literatura, incluindo, em
especial, os resultados apresentados no MOMS. Este estudo multicéntrico randomizado,
conduzido nos Estados Unidos, destacou a significativa prevaléncia de hidrocefalia em fetos
com MMC e enfatizou a importancia da cirurgia fetal para reduzir a necessidade subsequente
de derivagéo ventricular (Adzick et al., 2011).

A necessidade de derivacao ventricular, como evidenciado em aproximadamente 22,2%
dos casos nesta amostra, alinha-se com as descobertas do estudo MOMS (Adzick et al., 2011).
No desfecho priméario no primeiro ano de vida do MOMS, 83,7% dos pacientes submetidos a
correcdo pos-natal de MMC necessitaram tratar a hidrocefalia, enquanto os pacientes da
amostra de correcdo preé-natal do MOMS precisaram tratar a hidrocefalia em 44% dos casos
(Adzick et al., 2011).
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Uma Metanélise publicada em 2018 (Kabagambe et al., 2018), informa taxa de DVP ou
TVE de 40% nos estudos com cirurgia fetal aberta e 42% nos estudos de fetoscopia.

Foi realizado um estudo com os pacientes do MOMS com foco na indicacdo de DVP
nestes pacientes (Tulipan et al., 2015). Foi observado que nos pacientes operados apds o
nascimento, a indicacdo por causa de fistula liquorica através da ferida cirurgica correspondia
a 25% dos casos, enquanto que no grupo pré-natal este critério esteve presente em apenas 1,1%
dos casos, o que calculam corresponder a 60% da diferenca média de indicacéo de cirurgia entre
0s dois grupos.

O estudo de Tulipan et al também identificou que o tamanho do ventriculo é o Unico
fator pré-natal identificavel que pode predizer a necessidade de tratar a hidrocefalia no futuro.
Em pacientes com ventriculos maiores de 15mm, € provavel que esta hidrocefalia precise ser
tratada e os pais devem ser informados e orientados sobre o beneficio da DVP, para estes casos,

logo ao nascer (Tulipan et al., 2015).
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7 CONCLUSAO

e Foram avaliados os dados clinicos dos pacientes submetidos a cirurgia fetal para
mielomeningocele a partir dos prontuarios. Os dados analisados nesta amostra foram
comparados com os nimeros do estudo MOMS. Observamos resultados semelhantes.

e O protocolo de seguimento pds-natal foi implementado nas consultas e ajudou a
organizar as informacdes para este trabalho.

e Nosso estudo obteve uma média de idade gestacional no parto superior 8 do MOMS,
com resultados similares no peso ao nascer.

e Observamos que o pacientes operados tem ganho de competéncia motora quando
comparado ao grupo do MOMS de cirurgia p6s-natal e resultados similares ao grupo de
cirurgia fetal do MOMS.

e Neste estudo, a incidéncia de hidrocefalia com indicagao de tratamento no primeiro ano
de vida ¢ mais baixa que as amostras do MOMS, o que fala a favor de uma melhor

evolucdo em relagdo a esta doenga provocada pela cirurgia fetal.

Diante disso, observa-se que um projeto de cirurgia fetal no SUS ¢ util para a populagao,
principalmente quando envolve institui¢cdes de referéncia nos campos de atuagao.

Hé um projeto de lei tramitando na camara dos deputados e no senado para que o SUS
passe a ofertar a cirurgia fetal; porém, no Rio de Janeiro j4 existe essa cobertura atendendo todo
o Brasil e podendo ofertar a cirurgia para mais gestantes, a fim de promover uma melhor
qualidade de vida para estes bebés ao longo da vida.

Tendo em vista o menor dano funcional, podemos inferir que, além do evidente
beneficio individual desses bebés, uma outra consequéncia positiva € a possibilidade
economizar custos para o estado, pois muitas complicacoes da doenga que demandariam
tratamento foram evitadas.

Assim como foi feito pelo grupo de pesquisadores do MOMS, a partir deste estudo
podemos analisar uma série de outras variaveis, como o resultado radiologico de longo prazo
da cirurgia (comparando exames de Ressonancia Magnética de pacientes submetidos a cirurgia
pré e pos natal), desenvolvimento da hidrocefalia dos pacientes (apontando os motivos mais
frequentes para derivagdo ventricular em cada grupo), indicagdo de abordagem a medula
ancorada secundaria a mielomeningocele no futuro, desenvolvimento escolar, profissional e

social destes individuos, entre outros.
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APENDICE A - Formulério de consulta ao paciente operado de mielomeningocele
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FORMULARIO DE CONSULTA AO PACIENTE OPERADO DE
MIELOMENINGOCELE

Nome:

Data de Nascimento:

Idade Gestacional ao Nascer:

Peso ao nascer:

Houve complicacdes apOs o parto? Quais?

Nivel superior da Lesédo no USG obstétrico:

DVP? () Sim ( ) Nao

Se sim, houve alguma complicacdo de DVP? Qual?

Se sim, idade em que implantou primeira DVP?

Exame Fisico:
PC: cm (Z= ), analisar fontanela, feridas operatérias, estado geral.

Exame neurolégico:
Analisar estado de consciéncia e desenvolvimento cognitivo e motor.

Membros inferiores:
Analisar forga, tdnus, reflexos profundos, coordenagéo e movimento:

Analisar sensibilidade:
Nivel motor e sensitivo:
Aparelho génito urinario:

Analisar tbnus anal, informar se faz cateterismo intermitente e descrever estudo
urodinamico e USG de vias urinarias (se houver):

Exames de Imagem:
Descrever USG transfontanela, RM de Cranio (descrever se ha Chiari) e Colunas:
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ANEXO B - Parecer Consubstanciado

Contimmpin do Pesscor 58130680

SNs " UFRJ- MATERNIDADE

e Plataforma
T ﬁ“ ESCOLA DA UNIVERSIDADE {%mﬂi

FEDERAL DO RIO DE JANEIRO

Miniztério da Sadds (BRASIL, 2012). Este egtudo nio envolve rigcos adicionaiz, ace pamicipantss do

meemo, poig & cbeemnvacional & o pesguizador s& compromete com a confidencialidade dos dados.

BENEFICIOS
Demonstiar o impacto da cirurgia intrauterina para mislomeningocele, 1salizada no Institute do Cérebio
Pauls Nismeyst, melhorando o dessnvohimento nesuicpsicomoton & reduzindo as cirungias para hidrocsfalia

no primaing ano de vida.

Comentarios e Consideragbes sobre a Pesquisa:

Todas as pendéncias foram sanadas.

Consideragbes sobre os Termos de apresentagao obrigatoria:

Com elagio ac TALE, ele & sssencial para panticipantss da psequisa que tenham entie § & 18 anos de
idades. A confecgio de um TALE permite qus =ejam incluidas no estude adolescentes gestaniss com
concepios acomstidos por mislomeningoesls. Nio precizaria, a priincipio ser1 feitc. Mas. caso sejam incluidas
adolescsntss no sstudo, precizana haver uma emenda para apresentar o TALE para legitiman a inclesio
deszes participanies da pesquiza, bem como & assinatura do TCLE por ssus esponsdveis.

Recomendagbes:

Apiovagao

Conclusdes ou Pendéncias e Lista de Inadequaghes:

Sem pendancias

Consideragdes Finais a critério do CEP:

OBS: De acordo com a Resclugio CHS 46682012, incizo X1.2., & com a Resolugio CHE 51052018, arigo 28,
incigce |, IV & V, cabe ao pesquizadon:

= glaborar & apiesentar oz elattrios paiciaiz & final;

= aprasental no 1elatnic final que o projsto foi desenvelvido conforme dslineado, justificando, quando
ccolidag, a sua mudanga ou intenupgio

= apiesentar dados solicitados pelo CEP ou pela CONEP a qualgusr momento;

= mantsr og dados da peequiza em aguivo, figico ou digital, sob sua guarda & responsabilidads, por wm
pelicdo de 5 ance apoe o tsrming da pesquizsa;

= encaminhar o= resultados da pesguisa para publicagio, com o= devidos ciaditos ace pesguisadoies

azgociados & ao peszoal téonico integrante do projsto; &

Enderegn: Rua das Laranjeiras, 180

Bairro: Lararjsiras CEP: 22 .240-003
LF: R Municipio: RI0 DE JANEIRD
Telefone:  (21)2556-9747 Fax: (21220551594 E-mnail: ooy i uf] P

Prigiren (] 0 055



