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RESUMO

Esta reviséo teve como objetivo descrever os efatidos com as neurocirurgias fetais, principafi@mesm
casos de mielomeningocele, promovendo uma anéafifeacdas atualidades e perspectivas disponivais n
literatura. Importantes estudos foram consultadioglaidos nesta revisdo. Observa-se que a mielmgecele

€ a principal doencga com indicagdo neurocirirgara evidéncias que suportem a indicacdo de cirufgtass.

Os principais beneficios sao relacionados com @&alda associa¢do da malformagdo de Arnold-Chgiltie
hidrocefalia, melhora do desenvolvimento motorteratdo positiva no nivel da leséo. Riscos e &faittversos
séo descritos e envolvem a feto e a mde. Atualnentérurgias fetais podem ser realizadas com ghmemtos

a céu aberto e por via endoscopica. As evidénc#as atuais apontam para uma tendéncia no estuticigieas
fetais minimamente invasivas que proporcionem naiotecao para mae e bebé.

Palavras-chavesMielomeningocele; Cirurgia fetal; HidrocefaliapBenvolvimento neuropsicomotor.
FETAL NEUROSURGERY: UPDATES AND PERSPECTIVES

ABSTRACT

Revision is aimed to describe the effects obtaimveith fetal neurosurgery, especially in cases of
myelomeningocele, promoting a critical analysiscafrent affairs and prospects available in therditere.
Relevant studies were consulted and included i riwview. It is observed that the myelomeningodelthe
main disease with neurosurgical statement withengd to support the indication of fetal surgerye Thain
benefits are related to reduced association of dr@iari type Il and hydrocephalus, improved motor
development and positive change in the level afrinjRisks and adverse effects are described arodvim the
fetus and the mother. Currently fetal surgery pdoces can be performed with the open and endosabpic
The most recent evidence points to a trend in thdysof minimally invasive fetal techniques thabyide
greater protection for mother and baby.
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INTRODUCAO

Os procedimentos cirargicos fetais estdo despeastamdinteresse de médicos,
familiares e pesquisadores. Dentre as doencas codicatdo neurocirdrgica, a
mielomeningocele (MM) pode ser considerada a pranmialformacéo fetal ndo letal tratada
por cirurgia intra-uterind® A MM é um tipo de defeito do fechamento do tubarabque
envolve o ndo fechamento dos arcos vertebrais npmst® com protusdo da medula
espinhal® Embora possa ser observada uma reducdo da inidéesta malformacéo nas
Ultimas décadas, a estimativa é de aproximadamente cada 1000 nascidos ViV3sA
divulgacao do papel do acido félio na prevencaondaéormacdes do sistema nervoso central
teve um papel importante sobre a reducdo da sidemza.

Existe a necessidade clara do tratamento ciriurg@@ o reparo da MM para
fechamento do tubo neural. Convencionalmente agi@riera realizada apds o nascimento,
nos primeiros dias de vida, preferencialmente mi@sgiras 24 horas de vida. A cirurgia fetal
em humanos tem os primeiros relatos na década,da&@0passou a ser considerada padréo
ouro ap6s a publicacdo do estudo MOfIEste estudo controlado teve uma relevancia
cientifica indiscutivel na area. O beneficio potaihda cirurgia fetal consiste na melhora do
prognostico global da crian¢a, podendo ser coraildecomo um fator de neuroprote&éo.
Embora existam beneficios potenciais para a criavg;@rocedimentos cirlrgicos pré-natais
envolvendo a cirurgia fetal a céu aberto, com abertio Utero e exposicdo do feto, estédo
associados com efeitos adversos para a mae e paedd® Com o intuito principal de
reduzir o risco materno, alguns pesquisadores essficdando a viabilidade de técnicas
minimamente invasivas, através da fetosc8pfta.

O objetivo desta revisdo foi determinar os efeibtsidos com os procedimentos
neurocirargicos fetais, principalmente nos casobilie oferecendo uma analise critica sobre
os achados disponiveis na literatura cientifica mea uperspectiva do futuro destes
procedimentos.

TIPOS DE PROCEDIMENTOS NEUROCIRURGICOS FETAIS

Especificamente nos casos de MM, os procedimertioairlrgicos fetais podem ser
realizados através de cirurgias a céu aberto ompa de fetoscopia. A cirurgia a céu aberto

consiste em correcdo da MM apoés laparotomia maeadzertura do Utero e das membranas
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amnidticas. Atualmente, este procedimento é ampitanéivulgado na literatura, com
resultados demonstrados em um grande estudo cmduraleatorizado, o estudo MONFS.
Outra possibilidade de correcdo pré-natal é agiaupela técnica de fetoscopia. A
fetoscopia tem sido utilizada por meio de uma eatrpercutanea tripla, até ser atingido o
interior da cavidade uterifd’® Em ambas as técnicas, a principal complicacéo @uaar
prematura das membranas. Atualmente, vem senddaglst uma variagdo da técnica de
correcao do defeito propriamente dito, por via eadpica, que podera permitir a correcao da
MM, minimizando as limitagcbes da cirurgia fetal ghe Pesquisadores investigaram, em
modelo animal, uma abordagem simplificada de feemhaondo defeito para ser aplicada
através de fetoscopia, utilizando um patch de estule uma técnica de fechamento de
camada Unic& Esta técnica foi recentemente aplicada com suassbumanos, porém os

resultados ainda s&o preliminaf®s.
RESULTADOS E PROGNOSTICO

Alteracdes neurologicas associadas

O principal desfecho dos importantes estudos eremiod na literatura sobre
reparacao fetal da MM, refere-se a reducao da sieleele de derivacdo ventriculo-peritoneal
(DVP) para o tratamento da hidrocefalia. Quandsgmte € considerada uma comorbidade
que compromete o prognostico global da criangaciAsgias fetais demonstram um efeito
positivo sobre a necessidade de colocacdo da ®Rom reducado variando entre 30% e
50%. No estudo MOMS houve a necessidade de colocacdo da DVP em 40%ados
tratados no periodo pré-natal e em 82% nos caatzltis no periodo pos-natal. No estudo
observacional realizado por Bruner al.,* envolvendo 29 criancas tratadas com reparo
intra-uterino da MM, observou-se que o método ganagdo aberta foi superior ao método de
fetoscopia (59% vs 91%).

Em estudos preliminares brasileiros, envolvendepanmo da MM por meio fetoscopia
com um meétodo de fechamento simplificado, obsesma reducdo da herniagdo cerebelar
nos trés casos relatados de fechamento do defejoe possivelmente se traduzird numa
tendéncia para reducdo da incidéncia de hidroeétalDos seis casos com fechamento
completo da MM por fetoscopia, apenas um caso epi@s necessidade de colocacdo da

DVP nos primeiros seis meses de vida.
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Acredita-se que a reducgdo da incidéncia de hidatiaeé resultante da reducédo da
malformacé&o de Arnold-Chiari tipo Il, com consedgigemelhora do fluxo do liquid? No
estudo MOMS? a herniacéo foi observada 64% dos casos operaaigeriodo pré-natal
(6% de casos graves) e em 96% dos casos operaie apscimento (22% de casos graves).
Além da malformacéo de Arnold-Chiari, a cirurgitafeaparentemente repercuti em reducao
da incidéncia de seringomielia, com 39% de castados por cirurgia fetal e 58% em casos

operados apés o nascimeffio.

Nivel neuroldgico da lesdo e desenvolvimento motor

O nivel neuroldgico da lesdo pode ser consideradeocum dos principais fatores
determinantes do progndstico funcional nos caso#/ile além de apresentar uma forte
correlacdo com a incidéncia de malformacfes negicdé e deformidades ortopédicas. Os
niveis neuroldgicos mais baixos (niveis lombar daéxsacral) estdo relacionados com um
prognoéstico de marcha independente e uma melhdidgda de vida. A mudanca do nivel
neurolégico pode modificar o prognéstico globalal@nca. Um Gnico segmento medular
pode determinar se a criangca serd ou ndo capamdde sem recurso auxiliar de marcha,
como por exemplo, a transi¢cdo lombo-sacral (L5 Du S

Independente da técnica empregada, cirurgia a béutoa (MOMSY'? ou por
fetoscopid® *3'%o reparo feito no periodo pré-natal parece serzcdpaesultar na mudanca
do nivel da lesdo. Na cirurgia a céu aberto obssgvama mudanca de dois niveis ou mais
em 32% (12% na cirurgia pos-natal), um nivel em 12% na cirurgia pos-natal), nenhuma
diferenca em 23% (25% na cirurgia pos-natal), unelmior em 21% (25% na cirurgia pos-
natal) e dois niveis piores em 13% (28% na cirupgia-natal). No estudo de Verbeek e
colaboradoreS® 19 casos de reparo fetal da MM por uma técnicdettescopia foram
comparados com casos operados no periodo neor@$all3 casos bem sucedidos
apresentaram uma melhora neurologica de dois nimeior funcdo muscular e uma melhor
preservacao sensitiva. Dos quatro casos operadtséoaica de fetoscopia com fechamento
simplificado, um ndo apresentou mudanca do niwvelcaso apresentou uma melhora de um
nivel e dois apresentaram uma melhora de dois amheeis medulares.

Embora exista um numero restrito de estudos cautosl e aleatorizados comparando
a cirurgia fetal e a cirurgia pos-natal, os daddaspahiveis na literatura demonstram
resultados promissores dos procedimentos fetaiedia-se que a melhora do nivel da lesao

pode contribuir significantemente no prognosticabgl da crianga em médio e longo prazo,
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mas estudos adicionais com acompanhamento adeqeadssitam ser desenvolvidos para
demonstrar este possivel beneficio.

Os estudos envolvendo correcdes fetais apresentannova teorigobre as causas
do comprometimento neuromotor. Autores descreveeagusequelas neuromotoras ndo sao
decorrentes isoladamente da malformacdo, mas gegpasi¢cdo do tecido neuroldgico
durante a gestacdo e o parto pode agravar as asqelrologica$:®'°*¥Os resultados dos
estudos envolvendo o reparo pré-natal demonstramaguatervencao é capaz de repercutir
positivamente sobre o desenvolvimento motor, massoeére o desenvolvimento cognitivo,
quando comparada com a correcdo poés-natal. No cesMOMS, a avaliagdo de
acompanhamento com 30 meses demonstrou uma metioaa (64.0 vs 58.3 na Bayley
Psychomotor Development Index e 7.4 vs 7.0 na RBoBavelopmental Motor Scale) dos
casos tratados no periodo pré-natal. Estudos\aisenais demonstram melhoras motoras e
desenvolvimento cognitivo normal em pequenas sddgessos?

Em nossa pequena série de casos onde o repaealiaado por meio da uma técnica
de fetoscopia, com fechamento simplificado utildarum patch de celulose, observou-se
promissores resultados sobre o desenvolvimento rm@o desenvolvimento motor foi
considerado normal até o sexto més de idade aterifperiodo de acompanhamento até a
presente data). As etapas motoras adquiridas mosiprs seis meses de vida ndo requerem a
posicdo ortostatica ou um deslocamento efetivo, iasom controle de tronco. Este pode
ter sido um dos motivos que permitiram um desenv@ato motor normal até esta idade.

Antes das pesquisas envolvendo o reparo fetal,ognpgstico de marcha estava
totalmente definido na literatura, sendo secunda@ nivel neuroldégico da lesdo e
comprometido pelos fatores secundérios, como dédanes ortopédicas, obesidade e deficits
intelectuais. Aparentemente, a cirurgia fetal esfidrecendo uma nova vertente para o
prognéstico de deambulacdo. O reparo fetal a c@utaalpossibilitou uma melhora da
locomog¢éo quando comparado com 0s casos operaduarioolo pés-natal (42% vs 21% de
casos andando de forma independente, respectivaméiando os dados sdo analisados
especificamente, observa-se uma menor taxa de;agaréio deambuladoras (29% vs 43%) e
uma maior taxa de deambulac&o com oOrteses (29%%3 & deambulacdo sem orteses (42%
vs 21%) nos casos de correcdo fétaProvavelmente, estes achados sejam decorrentes da

melhora do nivel neurolégico discutida anteriorreent

Resultados negativos dos procedimentos pré-natais
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Como em todos os procedimentos cirargicos, existemscos convencionais como a
infecc@o e os riscos especificos como a rupturengitea das membranas. Pelo fato de se
entrar na cavidade uterina, isto acarreta uma pitdede maior de ruptura das membranas e
este talvez seja o maior desafio a ser vencidogmelegia fetal, tanto a céu aberto, quanto na
minimamente invasiva através de fetoscopia. A mappirematura das membranas implica
num risco secundario ao feto que é a prematuridadanto menor a prematuridade, melhor o
progndstico para o recém-nascido.

O potencial infeccioso, inerente a qualquer pravedio cirargico, embora minimo,
pode existir. Ele também deve ser considerado,ant@isirgia pos-natal, que é mandataria em
todos os casos de MM nao operados intra-Utero,&amdpresentam esse risco, sendo maior
guanto mais tempo o recém-nascido ficar aguardandwmurgia para fechamento da MM.
Sabemos pela literatura e pela pratica clinica, apienelhores resultados de correcao pos-
natal da MM acontecem nas primeiras horas de visl nas 24 primeiras horas. Num
continente como a América Latina, onde a saudecpUifio € acessivel a todos, em particular
no Brasil, ainda vivemos uma realidade cruel, paraeguimento menos favorecido da
populacdo, onde recém-nascidos ficam esperandorg@aliaar o fechamento da MM (dias,
semanas e em casos mais graves, meses, por faltagae em centros especializados). Nao
faltam médicos, faltam unidades de terapia intensigonatal onde existam centros para
correcdo neurocirdrgicda MM nas primeiras 24 horas de vida. Isso reptasema perda
social irreparavel para essas familias e um custndeiro inestimavel ao estado. Uma
cirurgia sem complicacbes da MM na primeiras 24abate vida terd uma internacdo média
de 10 a 15 dias, enquanto uma cirurgia apés senaguasdando, com infeccdo, podera ficar
internada de trés a seis meses, com varios proeaths cirirgicos. Com a cirurgia
antenatal, esse risco seria amplamente diminuidis, @ fechamento ocorreria antes do
nascimento, antes das 27-28 semanas de gestacao.

O risco de ruptura do Utero, uma das principaisplimacdes maternas da cirurgia a
céu aberto (pois para o fechamento da MM é realizachbertura do Utero e posterior
fechamento do mesmo, aguardando a maturacdo einoeesc do bebé), praticamente
inexiste na fetoscopia. Este risco, existe ndo apdarante a gestacdo em curso no momento
da cirurgia, mas se estende a gestacdes subsexjegubele chegar a 15%) sendo este um
dos principais motivos da baixa aceitacdo da daypge-natal a céu aberto, entre os obstetras.
Com o uso da videolaparoscopia ou fetoscopia, esse ndo existe, pois sdo utilizadas

apenas trés pequenas entradas no abdome gravimhie: para a Otica e duas para 0s
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instrumentos cirdrgicos. Essas ndo sao incisbesoaes, sdo puncdes para a entrada dos

canais de trabalho, por via percutanea (Figura 1).
CONSIDERACOES FINAIS

A cirurgia por video, considerada minimamente ilxggsvem ganhando espaco em
todas as especialidades médicas, e na neurocirmyigarticular, transformou a histéria do
tratamento da hidrocefalia complexa, reduzindo mend de derivagBes necessarias para o

tratamento da hidrocefalia.

Figura 1 - Pun¢des para a entrada dos canaishiehtoa por via percutanea.

No campo da medicina fetal, a fetoscopia tem seadado em varios fatores, como: 1)
uso de laser para o tratamento das bridas amrggticainimizando ou tratando
preventivamente deformidades potencialmente graessfetos; 2) uso do laser para tratar
transfusdo feto-fetal - interrompendo as conex@esuwlares entre gémeos que dividem a
mesma placenta.

Acreditamos que ainda existam muitos desafiosenseencidos, como por exemplo,
a semana ideal para o fechamento na tentativa skxv@v os melhores beneficios, possiveis
tratamentos preventivos e o risco da prematurid@daa questao importante € em relacdo ao
liquido amniotico, a partir de qual semana ele passer deletério & medula exposta? Uma
importante adversidade é em relacio aos recursess@ios para o sucesso da fetoscopia. E
primordial centros tecnologicos especializados @rapia fetal” com recursos apropriados e

a instrucdo da equipe multiprofissional em neowgiale neurocirurgia pediatrica.
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