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RESUMO

Introducdo: Espinha bifida é um termo utilizado para descrever um largo espectro de
malformacdes congénitas que acometem a formacdo e fechamento do tubo neural. A
apresentacdo mais severa e comum é a mielomeningocele (MMC), que implica em graves
déficits neuroldgicos, uroldgicos e ortopédicos. O objetivo deste estudo foi, demonstrar a
importancia de uma avaliacdo abrangente de uma equipe multidisciplinar em um Ambulatorio
de Espinha Bifida, na avaliacdo da aquisicdo e qualidade da deambulacdo de criangas
portadoras de mielomeningocele, bem como inverstigar os fatores que interferem na aquisicéo
da deambulagdo e investigar a sindrome da medula presa.

Métodos: Foram selecionados todos os pacientes portadores de espinha bifida em
acompanhamento no ambulatério de neurocirurgia pediatrica da UNICAMP e submetidos a
uma avaliagdo inicial no ambulatério multidisciplinar de Espinha Bifida do HC-UNICAMP.
Foi realizada coleta de dados do prontuario, entrevista, avaliacdo fisica e classificacdo do
defeito quanto ao nivel neuroldgico, e avaliada a adequacao das orteses. Criangcas com idade
superior a 18 meses tiveram estipulado o progndstico de deambulacdo de acordo com a escala
de Bartonek e o real status de deambulacdo. Ao final, o progndstico e o real status de
deambulacdo foram comparados e relacionados as caracteristicas da amostra. Foram avaliados
tambem sinais e sintomas de sindrome de medula presa e os casos foram encaminhados para
intervencdo, quando necessario.

Resultados: Participaram do estudo 44 individuos; dos 33 que se encaixavam para classificar a
deambulacdo, apenas 10 (30,30%) atingiram o progndstico de deambulacdo esperado para seu
nivel neuroldgico. A aquisi¢do do progndéstico de deambulagdo teve uma relacdo significativa
com os participantes que apresentaram lesdes no nivel sacral (p=0,0029), e a falha em alcancar
0 prognostico foi relacionada ao uso inadequado de drteses (p=0,0008). Dos 36 participantes,
13 (36,11%) apresentaram pelo menos um sintomas de sindrome de medula presa (SMP),
quatro (11,1%) receberam o diagndstico e foram encaminhados para intervencao cirdrgica.
Conclusdo: Nossos dados sugerem que penas uma pequena parcela dos participantes
diagnosticados com mielomeningocele sem acompanhamento adequado em um ambulatério
multidisciplinar conseguiram atingir o prognostico de deambulacdo estabelecido pelo nivel
neurolégico. Além disso, a aquisicdo da deambulacdo esperada esta associada aos niveis sacrais
de lesdo, como previamente reportado pela literatura. Por outro lado, a dificuldade em alcancar
0 progndstico de deambulacgdo esta relacionada ao uso inadequado de Orteses. Pode-se inferir
gue a auséncia de um acompanhamento multidisciplinar pode prejudicar potencialmente o
desempenho funcional destes pacientes, ficando evidente a necessidade da implementacédo de
ambulatorios multidisciplinares de espinha bifida.

Palavras-chave: Espinha Bifida Cistica; Desrafismo espinal; Equipe de assisténcia ao

paciente; Deambula¢do com auxilio.



ABSTRACT

Introduction: Spina bifida is a term used to describe a broad spectrum of congenital
malformations that affect the formation and closure of the neural tube. The most severe and
common presentation is myelomeningocele (MMC), which results in severe neurological,
urological, and orthopedic deficits. The aim of this study was to demonstrate the importance of
a comprehensive evaluation by a multidisciplinary team in a Spina Bifida Clinic in assessing
the acquisition and quality of ambulation in children with myelomeningocele, as well as to
investigate the factors influencing ambulation acquisition and explore the tethered spinal cord
syndrome.

Methods: All patients with spina bifida under the care of the pediatric neurosurgery outpatient
clinic at UNICAMP underwent an initial evaluation in the multidisciplinary Spina Bifida Clinic
at HC-UNICAMP. Data were collected from medical records, interviews, physical assessments,
and defect classification based on the neurological level, as well as the evaluation of orthotic
appropriateness. Children over 18 months of age were assessed for ambulation prognosis using
the Bartonek scale and compared to their actual ambulation status. In the end, ambulation
prognosis and actual status were compared and related to the sample characteristics. Signs and
symptoms of tethered spinal cord syndrome were also assessed, and cases were referred for
surgical intervention when necessary.

Results: A total of 44 individuals participated in the study, and out of the 33 who could be
classified for ambulation, only 10 (30.30%) achieved the expected ambulation prognosis for
their neurological level. The acquisition of ambulation prognosis had a significant relationship
with participants who had sacral-level lesions (p=0.0029), while the failure to reach the
prognosis was related to the inappropriate use of orthoses (p=0.0008). Among the 36
participants, 13 (36.11%) exhibited at least one symptom of tethered spinal cord syndrome
(TSCS), and four (11.1%) received a diagnosis and were referred for surgical intervention.
Conclusion: Our data suggests that only a small portion of participants diagnosed with
myelomeningocele without proper follow-up in a multidisciplinary clinic managed to achieve
the ambulation prognosis established by the neurological level. Furthermore, the attainment of
expected ambulation is associated with sacral-level lesions, as previously reported in the
literature. On the other hand, the difficulty in achieving the ambulation prognosis is related to
the improper use of orthoses. It can be inferred that the absence of multidisciplinary follow-up
can potentially compromise the functional performance of these patients, highlighting the need
for the implementation of multidisciplinary spina bifida clinics.

key words: Spina Bifida Cystica, Spinal Dysraphism, Patient Care Team, Dependent
Ambulation.
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1. INTRODUCAO

Espinha bifida (EB) consiste em um espectro de malformagfes congénitas, que
acontecem devido a um desenvolvimento incompleto do sistema nervoso durante o periodo
embrionario. Este termo é demasiado abrangente e engloba desde defeitos ocultos com
portadores assintomaticos até os defeitos abertos que resultam em individuos portadores de

grandes incapacidades fisicas (1).

1.1. Embriologia

Para compreender a apresentacdo dos distdrbios da medula espinhal (ME), € necessario
revisar o desenvolvimento embrionario desse tecido, que se trata de um processo coordenado
dos estagios de gastrulacdo, neurulacdo priméria e neurulacdo secundaria especificados a
sequir.

A gastrulacdo se inicia na segunda semana de gestacdo e perdura até o meio da terceira
semana. Consiste no processo de transformacédo do disco embrionario bilaminar, composto por
epiblastos e hipoblastos, em trilaminar, que se diferencia em endoderma, mesoderma e
ectoderma, além de formar a notocorda. Por vias de sinalizacdo, a notocorda induz o ectoderma
a formar a placa neural e ocorre a conversao do mesoderma pré-somitico em somitico que dara
origem a coluna vertebral. Alteracdes neste estdgio do desenvolvimento resultam em
malformacdes da coluna vertebral como por exemplo hemivértebra e diastematomielia devido
a formacao de duas notocordas (2). Durante a gastrulacdo, forma-se uma comunicacao entre o
ectoderma e o endoderma que posteriormente ira desaparecer, chamado canal neuroentérico.
De maneira patoldgica este canal pode permanecer com uma formacéo cistica chamada cisto
neuroentérico (3).

Durante a terceira e a quarta semana de gestacao, o embrido esta na fase de neurulacéo,
periodo em que ocorre a formacéo do tubo neural. Na neurulagdo primaria, a placa neural sofre
uma invaginagao ao ligar-se a notocorda, formando o sulco neural e as cristas neurais. As cristas
neurais se encontram na linha média, na regido romboencefalica e o fechamento do tubo
progride bidireccionalmente em sentido caudal e rostral, sendo este processo denominado
tubulacdo. O neuroporo anterior formara o cérebro e a ME superior e 0 ectoderma lateral, a
placa neural, formara pele e anexos (4).

Apo0s a tubulagdo, acontece a disjuncdo, processo que separa o ectoderma cutaneo do
neural. As alteracBes da neurulagdo primaria ocorrem quando o processo de tubulagdo nédo
acontece, o tecido neural fica exposto e coberto apenas por pele, caracterizando a mielocele ou

coberto por meninges com acumulo de liquido cefalorraquidiano, formando a
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mielomeningocele (5). Outra alteracdo ocorre nesta fase, quando a disjungéo inicia antes da
tubulacéo estar completa e o tubo neural (TN) aberto fica exposto ao mesoderma, formando o
lipoma dorsal. Por fim, o processo de disjuncdo pode estar incompleto, permanecendo uma
conexdo entre o ectoderma cutaneo e neural. Se esta conexdo for predominantemente cutanea,
é denominada seio dermal congénito ou se for majoritariamente composta de ectoderma neural,
chama-se mielosquise dorsal limitada (6).

A fase seguinte do desenvolvimento do sistema nervoso é a neurulacdo secundaria ou
canalizacdo, que acontece durante a quinta e sexta semanas de gestacdo. Distal ao neuroporo
posterior, forma-se um aglomerado de células pluripotentes, denominada massa celular caudal.
Parte dessa massa celular ira formar o trato geniturinério baixo e a regido anorretal. A outra
parte formara o tubo neural distal ou secundario, através da fusdo de vacuolos provenientes da
massa de células caudais, que ira se diferenciar em ME distal, cone medular, cauda equina e
filum terminal (7). No periodo subsequente, a ME passa pelo processo de diferenciacdo
retrogressiva, onde as estruturas distais irdo regredir, resultando na ascenséo do cone medular
e do filum terminal. Uma diferenciacéo retrogressiva incompleta resulta no espessamento ou
acumulo adiposo no filum terminal (FT), quando este acimulo adiposo é extenso é nomeado
de lipoma caudal. Quando a neurulagdo secundéria ocorre parcialmente ou ndo ocorre, ocasiona

a sindrome da regressao caudal, caracterizada pela agenesia do cone medular e da ME sacral
@).

Figura 1. Fases do desenvolvimento da medula espinal e alteracBes associadas (3).

Embriologia da ME

~ Neurulagdo Neurulacéo
rul SN 5
gastrulagao priméria secundaria
1
l . . I
formacdo disco x PR
3O disjuncéo
trilaminar Tubulagao Jung i i
Filum terminal
I I | ] | espessado,
diastematomielia lipoma caudal e
i ieli . i
e cisto EBA prematura incompleta sindrome da
0 regressao
neuroentarico ‘ l, caudal
. mielosquise
lipoma dorsal dorsal limitada e
seio dermal

Legenda: ME medula espinal, EBA espinha bifida aberta.
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1.2. Classificagdo da Espinha Bifida (EB)

A EB trata-se de uma desordem heterogénea, que apresenta diversos fenotipos, sua
classificacdo contempla os achados clinicos e radiologicos. Desta forma, pode ser dividida em
EB oculta ou fechada, quando o tecido cutaneo se sobrepde ao defeito espinhal e EB aberta
quando ha exposicao do tecido neural ao ambiente intrauterino (5).

A EB oculta, ndo costuma ser diagnosticada durante a gestacdo, os estigmas cutaneos
podem ser o Unico indicio, ou a identificacdo acontece tardiamente quando o individuo
apresenta sinais e sintomas de disfuncdes vesicais e ou alteracdes sensitivo motoras. Estes
sintomas podem aparecer tanto na infancia, como na vida adulta, quando por algum motivo
ocorre algum grau de sofrimento medular. A apresentacdo acomete funcdes neuroldgicas,
uroldgicas e ortopédicas, sendo necessario a suspeicao de EB, rapido diagnostico e intervencao
cirurgica precoce (7).

A EB oculta ainda pode se subdividida com relacdo a presenca ou auséncia de massa
subcutanea. As divisdes e subdivisdes da EB encontram-se na tabela 1.

Falhas que acontecem em estagios iniciais do desenvolvimento embrionario possuem
efeitos mais graves na funcdo do paciente, este € o caso da espinha bifida aberta.
Aproximadamente 98% das EBs sdo classificadas como mielomeningocele, o restante sédo

mielocele e hemimielocele (8).

Tabela 1- Tipos de desrafismos espinhais(6).

Desrafismos espinhais Subdivisio

Abertos Mielomeningocele
Hemimielomeningocele
Hemimielocele

Fechados com massa subcuténea Lipomielomeningocele
Lipomielocele
Mielocistocele terminal
Meningocele
Mielocistocele

Fechados sem massa subcuténea Lipoma intradural
Lipoma do filum terminal
Seio dermal
Ventriculo terminal persistente
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Complexos Cisto neuroenterico
Diastematomielia
Agenesia caudal
Disgenesia espinhal segmentar

1.3. Mielomeningocele (MMC)
1.3.1. Apresentacgéo clinica

A MMC ¢é a forma mais complexa e comum de EB, constitui aproximadamente 80 -
90% dos casos (9). Acontece devido ao defeito de formacao ou fechamento do TN durante a
neurulacdo primaria. Neste tipo de desrafismo, os arcos vertebrais estdo incompletos, a ME estéa
aberta dorsalmente herniada ao nivel da lesdo, formando um placodio que esté recoberto por
meninges e pode correr extravasamento do liquido cefalorraquidiano (LCR) (8).

A lesdo na ME acontece primariamente com a falha na formacéo do tubo neural (dano
ou lesdo primarios) e secundariamente a exposicéo cronica do tecido nervoso a injurias fisicas
e quimicas no ambiente intrauterino (dano secundario) (10). A teoria do dano secundéario é
comprovada por imagens de ultrassom seriados, que demonstram a perda dos movimentos dos

segmentos distais do feto com a evolucdo da gestacéo (8).

A populacdo que possui esta malformacéo, pode apresentar significante morbidade e
desabilidade, devido as alteracGes motoras e sensoriais nos membros inferiores, deformidades
musculoesqueléticas, disfuncdo intestinal e vesical, hidrocefalia e malformagdo de Arnold
Chiari tipo 11 (11). A intensidade do comprometimento modifica-se em funcdo do nivel medular
de acometimento neuroldgico e da extensdo das alteracBes intracranianas. Considerando os
diversos sistemas afetados, para diagnostico e integralidade do tratamento, € necessario o
acompanhamento por uma equipe multidisciplinar (12).

1.3.2. Etiologia

A MMC possui etiologia complexa multifatorial, que contempla causas genéticas,
ambientais e maternas. Quando avaliado o fator genético, estudos mostram que 95% das
criangas que nascem com MMC néo tem antecedentes familiares desta malformagéo. Porém,
apo6s o nascimento de uma crianga com MMC, hé o risco aumentado de 3 a 8% do préximo
filho ser portador da mal formacéo (13). Além disso, os desrafismos espinhais podem ter causas

geneéticas como mutagdes monogénicas, trissomias, duplicacdes e delecbes (14).
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Fatores ambientais contemplam exposi¢do a poluicdo, pesticidas, solventes organicos,
e principalmente a deficiéncia nutricional do &cido folico. Quando realizado um programa
nutricional com fortificacdo de acido félico, notou-se uma queda de 28% na prevaléncia de
anencefalia e doencas do tubo neural. Em gestac6es planejadas com suplementacdo prévia de
acido folico, a incidéncia de MMC é menor quando comparada & gestagdes ndo planejadas em
que ndo ocorre a suplementacéo prévia desse nutriente (15).

Por fim, como causas maternas encontramos diabetes, obesidade, uso de valproato de
sodio, consumo de cafeina, alcool e tabagismo. Também foram observadas diferencas étnicas,
onde pessoas de descendéncia hispanica tem uma maior incidéncia de EB quando comparadas

a maes caucasianas (1).

1.3.3. Epidemiologia

A frequéncia da EB se modifica de acordo com fatores regionais, possuindo maior
prevaléncia em paises com baixa e média renda, grupo o qual o Brasil se enquadra,
apresentando uma incidéncia de 0,7 a cada 1000 nascidos vivos. Em varia¢Ges regionais na

proporcdo de MMC, no Brasil, ndo foi encontrada diferenca de prevaléncia entre os sexos (16).

1.3.4. Diagnostico

A MMC pode ser diagnosticada durante a gestacdo ou ap6s o nascimento. Um dos meios
de diagnostico, é a dosagem de alfafetoproteina no liquido amnidtico, que aparece em
concentragdes aumentadas quando o feto possui anencefalia ou MMC (8). Porém, a
amniocentese apresenta risco de 1% de aborto espontaneo. Desta forma, com a realizagdo do
ultrassom de rotina durante os exames pré-natais, a dosagem bioquimica deste elemento tornou-
se redundante, passando a ser realiza em casos reservados como 0 de gestantes obesas que

prejudicam a visualizacdo das imagens ultrassonograficas (17).

Atualmente, devido aos avancos ultrassonograficos e as técnicas de analise das imagens,
tornou-se possivel a deteccdo da MMC e de outras malformacgdes precocemente, no primeiro
trimestre de gestacdo(18). Embora ndo exista um consenso de quais marcadores devem ser
analisados na ultrassonografia, diferentes técnicas e planos de visualizacdo devem ser
combinados, podendo ser complementados por imagem de ressonancia magnética, para obter o

diagndstico precoce entre a décima primeira e décima terceira semana de gestagao (13).

1.3.5. Tratamento
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Em 1963, John e colaboradores (19) comprovaram que a correcdo da MMC deve ser
realizada até 48 horas apds o nascimento, para proporcionar melhores desfechos em relagéo a
mortalidade, cicatrizacdo, hidrocefalia, meningite, ventriculite, forca muscular e tempo de
internacdo. A correcdo pos-natal da MMC ainda consiste no tratamento padrdo em diversos
hospitais do mundo. Entretanto, esta forma de correcdo ndo protege o feto dos danos
secundarios decorrentes da exposi¢do do tecido neural ao ambiente intrauterino, que sao
irreversiveis apos 0 nascimento (20).

Considerando este contexto, formulou-se a hipotese que a cirurgia fetal poderia
minimizar os danos intratero, reduzindo a incidéncia de Arnold Chiari tipo Il, hidrocefalia e
consequentemente a necessidade da implantagdo da derivacdo ventriculo peritoneal (DVP). Um
estudo randomizado multicéntrico intitulado "Management of Myelomeningocele Study"
(MOMS), realizados nos Estados Unidos comprovou esta hipotese, além de mostrar um melhor
desfecho neuroldgico ao comparar o tratamento cirdrgico pré-natal ao pos-natal(20). No
entanto, a cirurgia fetal apresenta riscos como complicacdes obstétricas, parto prematuro e
morbidade materno fetal (21).

Torna-se clara a necessidade de ponderar o risco/beneficio de ambas as abordagens, uma
vez que pacientes com nivel neuroldgico abaixo de L3 possuem boa funcionalidade e qualidade
de vida, sendo desnecessario expor o feto e a méde aos riscos da cirurgia pré-natal. Para 0s
pacientes com nivel neuroldgico acima de L3, a cirurgia fetal parece proporcionar um melhor

prognostico (9).

1.3.1. Ortese

As Orteses desempenham importante papel na marcha de pacientes com MMC,
proporcionam estabilidade, previnem contraturas e melhoram um alinhamento facilitando a
mobilidade independente, principalmente dos niveis sacrais e lombares. De acordo com o nivel
medular do acometimento, € estipulado o tipo de Ortese adequada para prevenir a instalacéo de
deformidades e auxiliar o processo de deambulacdo (22). A correspondéncia entre musculo
chave, nivel medular e 6rtese adequada estéa descrita na tabela 2, segundo o estudo de Swank e
Dias (24).

1.3.2. Classificagdo funcional da mielomeningocele

Apos a correcdo do defeito e do nascimento, é de extrema importancia categorizar o

grau do acometimento motor do paciente, para que 0 prognostico seja estabelecido e os
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profissionais de salde, juntamente a familia, possam tracar o plano terapéutico e planejar o uso
de dispositivos assistidos de marcha adequados para a crianga (22).

Encontra-se um consenso na literatura que a deambulacao na populacdo com MMC esta
fortemente correlacionada com o nivel neurolégico do acometimento, porém também se sabe
que diversos fatores influenciam no status da deambulacdo como deformidades ortopédicas,
idade, obesidade, hidrocefalia, motivacdo, comprometimento cognitivo, entre outros. Existem
sistemas de classificacdo baseados no nivel neuroldgico guiado por exames de imagem, na
funcdo muscular, na forma de deambular e nos dispositivos de marcha e orteses. Contudo, é
dificil encontrar um Unico sistema de classificacdo que contemple todos os dominios
citados(23).

Tabela 2— Classificagdo da MMC segundo Swank e Dias, 1994 (24).

nlvel~ da segmento misculo chave Grteses dispositivo de
lesdo medular marcha
Lombar alto L1 iliopsoas RGO ou HKAFO  muletas ou andador
L2 adutores do quadril
lombar L3 quadriceps
médio
Lombar L4 IT, gluteos
baixo AFO ou KAFO muletas canadenses
L5 tibial anterior joelho livre
Sacral S1-S3 triceps sural AFO ou sem ortese nenhum

Legenda: AFO — Ankle-foot-orthosis, KAFO - knee-ankle-foot-orthosis, HKAFO - hip-knee-ankle-
foot-orthosis e RGO reciprocating gait orthosis, IT isquiotibiais.

Como exemplo, a classificacdo funcional de Swank e Dias (24) correlaciona o nivel
neuroldgico do comprometimento e a necessidade de dispositivos assistivos de marcha como
orteses e muletas, sendo importante estimar o dispositivo de marcha adequado para o paciente
(Tabela 2). Entretanto, o uso da Grtese ndo se correlaciona com uma marcha funcional para as
atividades de vida diaria, talvez apenas com uma marcha terapéutica. Outro exemplo é a
classificacdo de Hoffer e colaboradores (25) que caracterizou os pacientes em quatro niveis, de
acordo com a necessidade de assisténcia para deambular na comunidade, dentro de casa e na
escola. Contudo, sem correlacionar com nivel neuroldgico ou prognostico, apenas descritiva
(Tabela 3).

Tabela 3 - Classificagcdo da marcha de Hoffer e colaboradores,1973. (25)
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Classificacdo de deambulacéo

Descricao

I Deambulador comunitario

. Deambulador domiciliar

1. Deambulador ndo funcional

V. Né&o deambulador

Andam dentro de casa e na comunidade
podendo utilizar dispositivo marcha
Cadeira de rodas fora da comunidade

Andam dentro de casa com assisténcia
Cadeira de rodas dentro de casa e para escola
Utilizam cadeira de rodas na comunidade

Marcha terapéutica
Precisam de cadeira de
locomover

rodas para se

Cadeirante
Consegue fazer transferéncias da cama para a
cadeira de rodas

A escala de Bartonek e colaboradores (26) parece mais completa pois relaciona a forca

muscular, o nivel de deambulacdo esperado segundo Hoffer e colaboradores (25), e o nivel

neuroldgico da lesdo segundo a escala de Sharrard (27) (tabela 4). Estas correlagdes nos

permitem elaborar um prognostico de marcha

levando em consideracdo o nivel neuroldgico do

paciente. Publicada inicialmente em 1999 a escala de Bartonek e colaboradores (26) tem se

mostrado de facil utilizacdo e fidedigna, sendo citada em protocolos para mobilidade desta

populacdo em publicacdo do ano de 2020 (28).

Tabela 4 — Classificacdo de deambulacdo de Bartonek e colaboradores, 1999 (26).

Nivel de Forga muscular Prognostico de marcha Nivel medular
deambulagéo
Fraqueza musculos intrinsecos ~ Deambulagdo comunitaria
| do pé; consegue andar longas S
Flex&o plantar boa (grau > 4) distancias
Flexdo plantar razoavel ou fraca  Deambulacdo comunitaria
Flexdo do joelho (grau >3); pode utilizar 6rtese
I Extens&o do quadril e tornozelo-pé, S1-L5

Abducéo (grau 2-3)

cadeira de rodas para longas
distancias
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Flexao de quadril Deambulacéo domiciliar
(grau > 4); ortese e dispositivo assistivo
Flexdo de joelho (grau < 3); de marcha,
al Trago de extens3o e abducéo do Cadeira de rodas para L4-1.3
quadril e masculos abaixo do ambiente externo
joelho
Sem extenséo do joelho; Deambulacéo terapéutica
Flexdo do quadril (grau < 2) domestica com Ortese e
. dispositivo de marcha,
v Elevacdo pélvica presente P L1-L2

cadeira de rodas para se
locomover em ambiente
interno e externo,

Sem atividade muscular nos Sem deambulacéo o
membros inferiores; funcional Toracico
Sem elevacéo pélvica

Como exposto acima, as classifica¢des funcionais procuram prever o progndstico motor
destes pacientes, contudo eventuais complicagbes que ocorrem podem prejudicar
significativamente este progndstico com impacto na qualidade de vida. A equipe
multidisciplinar deve conhecer os sistemas afetados e as complicacdes mais prevalentes, para
que possa realizar um acompanhamento adequado. Sendo assim, as repercussdes mais comuns

serdo descritas a seguir.

1.3.3. Comorbidades da Mielomeningocele
Neuroldgicas

A mal formacao de Arnold Chiari tipo Il (Chiari Il) € uma alteracdo anatémica que esta
presente aproximadamente em 90% dos pacientes com MMC(1). Consiste em uma displasia
cerebelar e deslocamento caudal do vermis cerebelar e tronco cerebral que herniam através do
forame magno. Esta alteracdo acontece devido ao tubo neural que permanece aderido no tecido
cuténeo, gerando uma tracdo no sentido caudal que impede sua ascensdo dentro do canal
vertebral, como ocorre no desenvolvimento tipico do SNC (29). A quase totalidade dos
pacientes apresentam essa malformacdo em exames de imagem, mas apenas uma parcela
apresentara sintomas como paralisia de cordas vocais, apneas, tetraparesia e disfuncdes de
nervos cranianos baixos. A compressdo do tronco encefalico pelo Chiari Il ndo tratada pode
resultar em déficits neuroldgicos graves e irreversiveis (2).

A hidrocefalia é outra complicacdo neuroldgica prevalente nas EB abertas. Devido a

presenca de arnold chiari tipo Il, o tronco cerebral herniado pelo forame magno impede a
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circulagéo do liquido cefalorraquidiano (LCR) que se acumula nos ventriculos, aumentando a
pressao intracraniana e levando a hidrocefalia secundéria. No periodo pré estudo MOMS, cerca
de 80% das criancas com MMC necessitavam da implantagéo cirdrgica de um desvio do LCR
dos ventriculos para o abdome diminuindo a pressdo intra craniana, chamado derivacao
ventriculo-peritoneal (DVP) (10). As complicacGes decorrentes da DVP sdo grande causa de
morbidade e mortalidade nesta populacdo. A corre¢do intra Utero da MMC reduziu a
necessidade de DVP para 40%, tornando-se a melhor alternativa para a prevencao destas

complicacdes (30)
Uroldgicas

A bexiga € inervada pelos segmentos S2 e S3 da ME, e na quase totalidade dos pacientes
portadores de MMC existe alteracdo neste segmento, causando uma disfuncdo neuropatica. As
principais alteracdes urolégicas que podem ser encontradas nestes pacientes sao incontinéncia
urinaria, infeccdo do trato urinario, calculos urinarios, disfuncdes sexuais, distdrbios

metabolicos e insuficiéncia renal (31).

Os recém-nascidos com EB aberta, em sua maioria, ndo possuem comprometimento do
trato urinario superior (TUS), porém sabe-se que até os cinco anos de vida 50% das crianc¢as
sofrerdo danos devido a hostilidade do trato urinario inferior (TUI). A insuficiéncia renal é uma
complicacdo que gera grande morbidade. A falta de manejo adequado das infec¢des do trato
urinério, aumento da pressdo intravesical, com espessamento secundario da parede da bexiga,
ocasionam deterioracdo do TUS (32).

O manejo uroldgico inicial visa manter a integridade do TUS, pois nos primeiros anos de
vida os rins estdo mais susceptiveis a danos, com a idade escolar o interesse é promover a

continéncia urinaria e, posteriormente, no periodo da adolescia estimular o auto cuidado (33).

Com a pressdo vesical obtida pelo estudo urodindmico, os pacientes com MMC sdo
divididos em grupo de alto risco, que possuem perda urinaria com pressdo detrusora maior que
40cmH20, e baixo risco que apresentam pressdes inferiores a este valor. A identificacdo
precoce dos individuos do grupo de alto risco previne a deterioragdo do TUS e do trato urinario
inferior, diminuindo em trés vezes a necessidade de tratamento cirargico para ampliacéo vesical
(34).

Ortopédicas



19

As deformidades decorrentes da MMC na regido do pé, podem ser congénitas ou
secundarias a desequilibrio entre musculatura agonista e antagonista, adquiridas devido a
descarga de peso em articulacbes desequilibradas e aos espasmos. Embora existam
sobreposicOes, geralmente o grau e o tipo de acometimento estdo relacionados com o nivel

neurolégico da lesdo como demonstrado na tabela 5 (35).

Existem diversos tratamentos para as deformidades dos pés, estes incluem os
conservadores como a utilizagdo de Orteses, engessamento em série e fisioterapia e 0s as
abordagens cirdrgicas. O objetivo final do ortopedista é um pé plantigrado, moével capaz de

adaptar Orteses e deambular (36).

Tabela 5- Tipo de deformidade do pé associado ao nivel neurolégico da MMC e origem
da deformidade (35).

Nivel da lesdo Tipo de deformidade Origem da deformidade

L ) Sem movimentagéo de nenhum musculo do
o Pé instavel sem deformidades
Toracico e lombar tornozelo

alto (L1 e L2) e ) Acéo da gravidade sem oposi¢éo ou acdo
é equino ) ]
espasmaodica do triceps sural

Lombar médio P tort Atividade espasmadica de triceps sural e
é torto
(L3eL4) musculos tibiais geram forcas deformantes
Lombar baixa ) A Acao sem oposi¢do dos musculos
Pé calcaneo )
(L5 e sacral) dorsiflexores

Luxacéo, subluxacéo e contraturas musculares no quadril sdo deformidades comuns nos
pacientes com espinha bifida. Ocorrem devido aos desequilibrios e a paralisia dos musculos
flexores, extensores, abdutores e adutores do quadril. Estas alteragdes, quando néo tratadas
adequadamente, podem gerar obliquidade pélvica e alteracbes compensatorias da coluna
vertebral (37). Com base nos resultados radiograficos acreditava-se que a reducéo cirdrgica da
luxacdo de quadril proporcionava bons resultados, posteriormente foi observado que as
complicagdes pds-operatdrias como perda de amplitude de movimento, lesdo por pressdo e
fraturas aconteciam em 30 — 45% dos casos comprometendo o desempenho funcional e a
capacidade de locomocdo. Desta forma, a abordagem cirdrgica apresenta mais riscos do que

beneficios. Salvo alteracdes assimétricas, como a luxacéo unilateral, que o manejo cirdrgico é
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focado apenas na liberagdo de tecidos moles para manter a pelve equilibrada e amplitude de
movimento satisfatéria (38). O tratamento conservador, visa prevenir a instalacdo de
deformidades e corrigir as mesmas, porém nao impede totalmente o agravamento do quadro.
As intervencgdes devem ser introduzidas precocemente, e consistem em estimulos de controle
postural, alongamentos musculares, dispositivos de verticalizagdo, confeccdo de assentos sob
medida para posicionamento da pelve (39).

Outra complicacdo ortopédica presente na populacdo com MMC é a escoliose, que de
acordo com a literatura possui prevaléncia de 52,8% afetando em meédia 56,0% do sexo
feminino. Assim como a luxacdo de quadril, a presenca de escoliose esta intimamente
relacionada com o nivel de lesdo. Pacientes com nivel toracico apresentam uma probabilidade
muito maior de ter escoliose quando comparado ao nivel sacral. Por outro lado, o nivel da leséo
ndo esta associado a gravidade da curvatura (40).

E ideal que a escoliose seja identificada precocemente por uma equipe multidisciplinar,
pois os tratamentos conservadores apresentam melhor eficacia. Existem duas possibilidades de
tratamentos cirdrgicos, a liberacdo de medula presa que demonstra bons desfechos em
curvaturas com o angulo de Cobb menor que 50° e a artrodese das vértebras, ambas as técnicas

cirtrgicas podem ser combinadas (40).

Alergia ao latex

A EB é um fator de risco para alergia ao latex, a manifestacdo pode ser cutanea,
sibilancia, tosse, edema periorbital, ndusea, vomitos e até anafilaxia. Trata-se de uma
preocupacdo, pois o paciente estd exposto constantemente ao ambiente hospitalar, centro-
cirargico e ambulatérios que possuem instrumentos e materiais compostos por latex, além dos
produtos presentes no dia a dia da crianca. A frequéncia de sensibilidade ao latex na populacédo
brasileira com MMC ¢é de 20% e 25% de alergia. Para evitar incidentes, foram elaborados
protocolos para que todos os procedimentos de pacientes com EB sejam realizados livre de

latex desde o periodo pré-natal até a idade adulta (41).

1.4. Sindrome de medula presa (SMP)

Consiste em uma sindrome neuroldgica, uroldgica e ortopédica que ocorre devido a
disfuncdo do cone medular. Aproximadamente todas as criangas que realizam a correcao da
MMC apresentam baixa implantagdo da medula nos exames de imagem por ressonancia
magnética, porém aproximadamente 30% desenvolverdo sintomas da Sindrome da medula
presa (SMP) (7).
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O filum terminal (FT) consiste em uma estrutura viscoelastica que estabiliza o0 cone
medular durante o crescimento 6sseo e durante os movimentos de flexdo/extenséo de tronco,
no restante da ME esta funcdo é desempenhada pelos ligamentos denteados. O crescimento
natural da coluna vertebral leva a uma ascensdo da medula espinhal e a um estiramento do FT.
Assim, patologias que acometem esta regido, como os desrafismos espinhais, deterioram sua
capacidade elastica e geram adesdo as estruturas adjacentes, agindo como uma ancora,
proporcionando um aumento da tensdo e um estiramento do cone medular (42). Uma longa
exposicdo a esta tensdo reduz o suprimento vascular, promovendo uma isquemia no tecido
nervoso. Consequentemente, afeta 0s neurbnios motores inferiores, apresentando
manifestacdes clinicas como de perda de forca muscular, dor, alteracdo da marcha, escoliose,
declinio da funcdo uroldgica e vesical. Estes sintomas aparecem de acordo com o estiramento
do cone medular e acompanham o crescimento da crianca (43).

As causas para 0 desenvolvimento da SMP podem ser priméarias ou secundarias. As
primarias ou congénitas advém dos distlrbios embrioldgicos que levam aos disrafismos
espinhais e alteram a capacidade elastica do FT ou fixam o cone medular a lipomas. Ja as
secundarias decorrem de eventos prévios como cirurgias e infeccdes, sendo a mais comum a
aderéncia do tecido neural (placédio) ao tecido cicatricial apds correcdo de mielomeningocele
(42).

Estabelecer um diagndstico preciso de SMP é uma tarefa complexa, os sintomas sdo
muito variaveis, e o diagnostico pode ocorrer tardiamente quando as complicacdes ja estdo
instaladas e sao irreversiveis. A literatura demostra, que uma equipe multidisciplinar reunida
tem maior potencial de fornecer o diagndstico precocemente, que é fundamental para realizagédo

da liberacdo cirdrgica garantindo um melhor progndstico funcional ao paciente (7).

1.5. Ambulatério de Espinha Bifida (EB).

Nos Estados Unidos, por volta de 1940, foram criadas clinicas multiprofissionais para
tratamento de criancas com sequelas neuro-ortopédicas de poliomielite. Com o decréscimo da
prevaléncia desta doenga, estas clinicas migraram seu publico alvo, promovendo cuidado para
criangas com EB. Com a introducdo das valvulas para derivagdo ventriculo peritoneal na
década de 50 e com o cateterismo vesical intermitente na década de 70, houve uma melhora do
prognostico e aumento da sobrevida surgindo a necessidade de cuidados especializados para
uma melhor qualidade de vida deste publico. Para tanto, foi criado o modelo multidisciplinar,
que consiste em profissionais de diversas &reas reunidos no mesmo espago fisico, no mesmo

dia, para os cuidados com os pacientes de EB. (44).
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A cirurgia intrauterina despertou grande entusiasmo entre os profissionais envolvidos
no tratamento desses pacientes, destacando a necessidade de cuidados multiprofissionais a
longo prazo. Além disso, essa abordagem aumentou consideravelmente a responsabilidade de
preservar todos os beneficios proporcionados pela cirurgia intrauterina, que representa apenas
0 primeiro passo em uma jornada longa para essas criangas. Existem relatos de casos que
indicam que individuos submetidos a correcdo cirdrgica pré-natal apresentaram diagnosticos
de mielomeningocele severa e cistos dermoides antes mesmo de completarem o primeiro ano
de vida (45,46).

Independente da escolha do tratamento cirtrgico (pré-natal ou pds-natal) é estabelecido
que individuos com EB, devem realizar uma avaliacdo completa e um acompanhamento
multidisciplinar continuo, devido a complexidade e as multiplas manifestacdes clinicas que
impactam significativamente os dominios fisicos, psicoldgicos e sociais do paciente e todo o
seu convivio familiar (47).

A independéncia funcional trata-se do principal preditor de qualidade de vida em
criancas e adolescentes com MMC (48). O nivel de deambulacdo nesta populacdo sofre
influéncia de diversos fatores como o nivel neuroldgico da lesdo, a presenca de deformidades
ortopédicas, forca muscular, hidrocefalia, idade, sexo, peso corporal e dos habitos de vida
sedentarios (49).

Com o avanco da idade e o0 ganho de peso corporal, é esperado que uma quantidade
significativa da populacdo com MMC perca a habilidade de andar, porém a literatura demonstra
que a populacdo que deambulava previamente, mesmo apresentando fraturas e lesdes por
pressdo, ao tornarem-se cadeirantes apresentaram melhor mobilidade funcional do que as que
sempre utilizaram cadeira de rodas como meio de locomocdo durante toda vida (50). Para
manter um status funcional satisfatorio com o avanco da idade € necessario que o
acompanhamento multiprofissional se inicie precocemente visando evitar o ganho de peso, a
perda de forca muscular e o estimulo de bons habitos de vida, evitando o sedentarismo.

Beuriat e colaboradores (51) ao avaliar as consequéncias de um ambulatorio
multidisciplinar no acompanhamento de pacientes com MMC, obteve como resultado uma
frequéncia de 15% de sindrome de medula presa, comparado aos demais estudos que
apresentaram 30%. Além disso, o intervalo entre a cirurgia de corregéo da mielomeningocele e
da cirurgia de liberacdo de MP foi de 6,7 anos contra 10,9 anos relatados anteriormente na
literatura (51). No Brasil, ainda ndo esta bem consolidado este modelo de cuidado para
pacientes com espinha bifida. Os mesmos realizam consultas nas diversas especialidades que

muitas vezes ndo se conectam para alinhar suas condutas.
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Tendo em vista todo o contexto da patologia mencionada e a linha de cuidado modelo
aplicada pelos paises desenvolvidos, torna-se clara a necessidade de implementacédo desta linha
de cuidado continua e multiprofissional no Sistema Unico de Saude, no Brasil, para atender
adequadamente as necessidades da populacdo com EB, otimizando o numero de consultas,

tempo e espaco fisico.
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2. JUSTIFICATIVA

O acompanhamento por uma equipe multidisciplinar é o tratamento preconizado pela
literatura e € amplamente utilizado em paises desenvolvidos como o EUA, porém no Brasil, um
pais de média renda onde a espinha bifida é mais frenquente, este modelo ainda ndo se encontra
consolidado gerando um déficit no potencial funcional dos pacientes portadores de MMC.
Sendo assim, fica clara a necessidade de um ambulatorio multidisciplinar de espinha bifida para
categorizar a populacdo, entender as complicacBes mais prevelantes e as consequéncias destas
na independéncia funcional e prognostico funcional tardio. Um ambulatério especializado
como este € imprescindivel para que os pacientes submetidos a recente cirurgia intra Utero
possam atingir seu maior potencial motor e social, bem como possamos contribuir com a

literatura com dados de longo prazo.



25

3. OBJETIVOS

O objetivo deste estudo foi implementar um ambulatério multidisciplinar de espinha bifida,
e através de avaliacdo abrangente, identificar o perfil clinico, classificar o prognostico de
deambulacéo, identificar o real status de deambulacdo e avaliar os fatores que influenciaram na
aquisicdo do padrédo de deambulagdo de criangas com mielomeningocele do Hospital de
Clinicas da UNICAMP.

3.1. Objetivos especificos

. Caracterizar a populacdo de pacientes portadores de espinha bifida em acompanhamento
no Hospital de Clinicas da Universidade de Campinas/HC-UNICAMP.

. Classificar o prognéstico de deambulacdo dos pacientes com espinha bifida aberta e
comparar com real status de deambulacéo atual que o paciente apresenta.

. Identificar os fatores que possivelmente influenciaram o alcance do prognostico de

deambulacéo.

. Investigar sintomas de sindrome de medula presa na populagdo com mielomeningocele.
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4. METODOLOGIA

Trata-se de um estudo tranversal observacional de pacientes com diagnostico de espinha
bifida em acompanhamento pelo ambulatério Neurocirurgia pediatrica (codigo NCD - 2119),
do Hospital de Clinicas da UNICAMP — Campinas — SP entre os anos de 2019 e 2023, que
foram encaminhados para realizar uma avaliacdo multiprofissional e futaramente iniciar o

acompanhamente no Ambulatorio de Espinha Bifida do Hospital de Clinicas da UNICAMP.

4.1. Criacdo do Ambulatorio de Espinha Bifida do Hospital de Clinicas da UNICAMP.

Em agosto de 2019 foi solicitado e justificada & coordenadoria de assisténcia do HC
UNICAMP a criacdo de um ambulatorio multidisciplinar para o acompanhamento de pacientes
com espinha bifida. A época o coordenador de assisténcia era o Prof. Dr. Plinio Trabasso. O
cddigo designado ao ambulatorio foi NRO - 2682 e inicialmente programado para um
atendimento mensal, na primeira quarta-feira do més. Os atendimmentos acoteciam no terceiro

andar do HC, na faixa verde. A capacidade de agendamento é de cinco pacientes por dia.

O ambulatério foi composto inicialmente por duas fisioterapeutas, um neurocirurgido, um
urologista, um ortopodista e um pediatra que estava realizando residéncia em neuropediatria.

Residentes de neurocirurgia e urologia também acompanhavam as atividades.

A finalidade deste ambulatério foi reunir profissionais afim de fornecer um
acompanhamento unificado das especialidades que anteriormente atuavam de forma

descentralizada.

4.2. Participantes

Participaram do estudo criancas de ambos 0s sexos, com idade < 18 anos, com diagnostico
clinico e radiolégico de espinha bifida, em acompanhamento pelo ambulatério de
“Neurocirurgia pediatrica” do HC — UNICAMP.

4.3. Aspectos éticos

O presente estudo foi aprovado pelo Comité de Etica em Pesquisa da Universidade Estadual
de Campinas (CAAE: 08899119.4.0000.5404; n°: 3.268.219) (anexo).

Todos os voluntarios e seus responsaveis foram esclarecidos sobre o0s objetivos e
procedimentos da pesquisa e, assinaram um Termo de Consentimento Livre e Esclarecido para

participacdo no estudo (Anexo).
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Os pesquisadores se comprometem em fornecer assisténcia integral a todo e qualquer
evento adverso durante a pesquisa. Ao final da pesquisa 0s mesmos se comprometem a fornecer
um relatério informando se houveram ou ndo melhoras e quais foram os resultados obtidos nas
avaliacdes realizadas ao longo do estudo.

Os pacientes que ndo concordarem em participar da pesquisa continuardo recebendo
acompanhamento normalmente pelo ambulatério de Neurocirurgia Pediatrica e de Espinha
Bifida.

4.4. Critérios de inclusdo

- Diagnostico Clinico e radioldgico de espinha bifida descrito em prontuario;

- Idade < 18 anos;

- Assinaram o termo Consentimento Livre e Esclarecido.

4.5. Critérios de exclusio

- Pacientes que se recusassem a participar do estudo.

4.6. Protocolo de avaliagao

Para obter os dados necessarios para as analises desenvolvidas nesse estudo, foi elaborado
um protocolo de avaliacdo (anexo) aplicado nas consultas do ambulatério, subdividido em trés
etapas: coleta de dados do prontuario, entrevista com o0s pais e exame fisico. Os dados foram

tabulados em planilha Excel e utilizados para o tratamento estatistico adequado.

A. Coleta de dados do prontuéario

Os seguintes dados clinicos e demograficos foram coletados do prontuario do paciente:

- Data de nascimento;

- Sexo;

- Tipo de parto e idade gestacional;

- Tipo de procedimento cirdrgico e data de sua realizagdo;

- Presenca de complicacOes pos-operatorias;

- Presenca da malformacdo Arnold Chiari tipo Il e hidrocefalia;

- Necessidade de implantacéo de derivacdo ventriculo peritoneal;
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- Presenca de deformidades ortopédicas e tipo de tratamento.
B. Questionario com os responsaveis

Apbs a coleta de dados do prontuario foi realizada uma reunido com os pais da crianga com

finalidade de obter dados a respeito do quadro atual e prévio, através dos seguintes topicos:

- Queixa principal dos responsaveis;
- Percepcdo de declinio na fungdo motora e/ou sensorial e/ou vesical nos ultimos trés meses;
- Realizacdo de terapias para reabilitacdo (fisioterapia, terapia ocupacional e acompanhamento

psicol6gico);
C. Exame fisico

A seguir a equipe se reuniu com cada paciente para realizar a avaliacdo fisica que
consistia em inspecdo visual e exame neuroldgico para futuramente classificar o prognéstico

de marcha e realizar o diagnostico de SMP.
- Inspecdo visual analisando possiveis deformidades posturais e/ou ortopédicas;

- Teste de tbnus muscular dos membros inferiores: com paciente em decubito dorsal relaxado
e alinhado, era realizada a movimentacao passiva da articulacdo, de maneira rapida, no sentido
do alongamento muscular. A classificacdo foi hipotonia quando houve uma diminuicdo ou
auséncia da resisténcia a0 movimento passivo, normotonia quando ndo acontecer aumento
tonico durante a movimentacdo passiva ou hipertonia quando for encontrada um aumento da

resisténcia muscular a movimentacao passiva (52).

- Teste de reflexos osteo-tendineos dos membros inferiores: foi realizada a percussdao com
martelo neurolégico dos tendbes patelar, adutores e aquileu. Os possiveis desfechos O-
arreflexia, 1 - hiporreflexia, 2- normorreflexia, 3- hiperreflexia e 4- clonus.

- Forca muscular: foi testada manualmente e graduada de 1 a 5 conforme a escala desenvolvida
pelo Medical Research Council (MRC) (53). Nas criangas que ndo compreendiam os comandos
solicitados pelo avaliador a forca era classificada de acordo com a observacdo da mobilizacao
espontanea, nas que compreendiam 0s comandos, a forca era aviada através da contracdo

muscular voluntéria.
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- Nivel Neuroldgico da lesdo: definido pela presenca de contragcdo do masculo chave maior que
grau 3 mais distal dos membros inferiores seguindo a ordem da tabela 6:

Tabela 6 — Nivel neuroldgico da mielomeningocele de acordo com a fungdo muscular (27).

Nivel Neurologico  Musculos Chave Funcdo Muscular

L1 Psoas Flexdo do quadril

L2 Adutores do quadril Aducdo do quadril

L3 Quadriceps femoral Extens&o do joelho

L4 Isquiotibiais e gluteo Flex&o do joelho

L5 Tibial anterior Dorsiflexdo de tornozelo

S1 Gastrocnémios, soleo e Plantiflexdo do tornozelo e extensdo do quadril
gluteos

S2 Intrinsecos do pé Flexdo dos dedos

D. Caracterizagdo da amostra

Através das informacbes extraidas do protocolo de avaliacdo elaborado pelos
pesquisadores descrito acima, foi caracterizado o perfil dos pacientes que frequentaram o
ambulatério de espinha bifida. Dados como tipo de tratamento, nivel neuroldgico e a presenca
de complicacBes carateristicas da mielomeningocele foram avaliados apenas nesta populacéo.

E. Utilizacdo e adequacao das oOrteses

Foi avaliado a Ortese que o paciente utilizava e correlacionada sua adequacdo de acordo
com o nivel neurolégico como proposto por Swank e Dias(24). O tipo de 6rtese foi classificado
em adequado, caso fosse ideal para o nivel neurologico do paciente e inadequado caso contrario;
participantes que precisavam de értese e ndo as utilizavam também foi considerado “uso

inadequado”.

O uso de ortese foi considerado adequado em pacientes com nivel neurolégico sacral que
utilizavam Ankle-Foot Orthesis (AFO) ou nenhuma ortese, em pacientes com nivel lombar
baixo (L5) que utilizavam AFO ou knee-Ankle-Foot Orthesis (KAFQO) e em pacientes com
niveis lombar médio e alto (L4, L3 L2 E L1) que utilizavam hip-knee-ankle-foot-orthosis
(HKAFO) ou reciprocating gait orthosis (RGO).
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F. Classificacdo da deambulagéo

Os pacientes com MMC e idade superior a 18 meses, tiveram seu prognostico de marcha
classificado de acordo com dados sobre a atividade muscular e nivel neuroldgico, coletados no
protocolo de avaliacdo, conforme proposto pela escala de Bartonek e colaboradores (28).
Posteriormente, o nivel de deambulagdo que o participante apresentava foi classificado de | a
V, na mesma escala, baseado no relato dos pais e na avaliacdo dos terapeutas. Ambas as
classificacfes foram comparadas para avaliar se a deambulagdo que o paciente apresentava era
correspondente a esperada de acordo com o seu nivel neuroldgico. Por fim, os dados colotados
nas etapas anteriores da avaliagdo foram relacionados ao alcance ou ndo do progndstico de

deambulagéo.
G. Sindrome da medula presa (SMP)

Apds o protocolo de avaliacdo foram considerados sintomas da SMP, em pacientes que
apresentaram relatos de piora da fungdo da marcha, piora do posicionamento dos pés, relato de
dor em regido lombar baixa, piora do posicionamento na coluna e piora da funcéo vesical (56).
Foram encaminhados para cirurgia de liberacdo da medula presa participantes que apresentaram

progressao rapida dos sintomas afim de estabilizar os sintomas.

4.7. Andlise de dados

Foi realizada analise descritiva com apresentacdo de tabelas de frequéncias para variaveis
categoricas e medidas de posicdo e dispersdo para variaveis continuas, usando o Programa
Computacional SAS System for Windows (Statistical Analysis System), versdo 9.4. SAS
Institute Inc, 2002-2012, Cary, NC, USA. Para comparacéo de proporc¢oes foi aplicado o teste
exato de Fisher. Para comparacao de medidas numéricas entre 2 grupos foi aplicado o teste de

Mann-Whitney. O nivel de significancia adotado para os testes estatisticos foi 5% (54).
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5. RESULTADOS
5.1. Caracteristicas da amostra

Este estudo avaliou 44 pacientes com diagnostico de espinha bifida, com idade entre um e
14 anos e idade mediana de 4 anos, distribuidos igualmente entre os sexos. As demais
caracteristicas da amostra, como tipo de EB, tipo de correcdo cirargica da MMC e nivel
neuroldgico encontram-se resumidas na tabela 7.

Tabela 7 — Caracteristicas da amostra.

Variaveis continuas

Participantes

Med (DP)
Idade 4,67 anos + 3,38
IG do parto 38 semana + 2,7
Variaveis Categoricas Participantes
n (%)

Sexo

Feminino 22 (50,0)

Masculino 22 (50,0)
Diagndstico

EBO 8(18,2)

MMC 36 (81,8)
Correcdo MMC

Pré-natal 5(13,9)

Pds-natal 31 (86,1)
Nivel neurolégico da MMC

Torécico 3(8.3)

L1 6 (16,7)

L2 1(2,8)

L3 4(11,1)

L4 6 (16,7)

L5 10 (27,8)

S1 3(8,3)

S2 3(8,3)

Legenda: MED — média, DP — desvio padrdo n — numero, IG — idade gestacional; EBO — espinha bifida oculta;

MMC — mielomeningocele.

A idade gestacional média do parto foi de 38 semanas, quando isolados apenas os individuos

que realizaram a correcdo no periodo pré-natal esta media caiu para 35 semanas, para 0S
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pacientes que realizaram a corre¢do pos-natal e da espinha bifida oculta a média de 38 semanas
foi mantida.

Dos 44 pacientes avaliados 36 (81,8%) possuiam diagnéstico de mielomeningocele e oito
(18,2%) apresentavam espinha bifida oculta como, ilustrado na figura 2.

Dos pacientes acompanhados, 0s que apresentavam diagndstico de mielomeningocele (36
participantes), 31 (86,1%) criancas apresentaram corre¢do do defeito espinhal no periodo pos-
natal e 5 (13,9%) no periodo intrauterino. Dos que realizaram a abordagem cirurgica ap6s o
nascimento, 29 (93,5%) realizaram a correcdo pos-natal até 48 horas, como recomendado pela

literatura, e 2 (6,5%) ultrapassaram este limite de tempo.

Foram considerados prematuros, sete pacientes (19,4%) que apresentaram IG do parto
inferior a 37 semanas, sendo dois (28,6%) do grupo pos-natal e cinco (71,4%) do grupo pré-

natal.

Figura 2 — distribuicdo dos pacientes de acordo com a subdivisdo do diagnostico de espinha
bifida.

44
Participantes

36 8
Mielomeningocele EBO
5 1 1 1
. . - Mielocistocele Sami
Lipomas Diastematomielia terminal Lipomielocele

Legenda: EBO — espinha bifida oculta

5.2. Complicag¢des da MMC
Perinatais

De todos os pacientes com MMC que frequentam o ambulatorio, oito (22,2%)
apresentaram complicacBes ap0s 0 nascimento, destes, 3 (8,33%) apresentaram meningite, 4
(11,11%) deiscéncia de ferida operatéria apos corregdo da MMC e 1 (2,78%) infeccdo
hospitalar.
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Hidrocefalia

Considerando todos os casos acompanhados com MMC, 36 (100%) possuiam o
diagnostico de ventriculomegalia. Destes, 11 (30,6%) ndo precisaram implantar a valvula de
derivacao peritonial (DVP). Os demais 25 pacientes necessitaram da DVP (69,4%) e nove
destes precisaram reabordar a DVP multiplas vezes, devido a mal funcionamento ou infeccéo
do material. Quando analisado o tipo de abordagem cirdrgica, dos 31 pacientes com correcao
pos-natal, 21 (67,4%) precisaram de DVP e dos cinco pacientes que realizaram a corre¢do pré-

natal, quatro (80,0%) necessitaram de colocacdo de DVP.
Arnold Chiari

Vinte e nove pacientes (80,6%) possuiam mal formacéo de Arnold Chiari tipo 1, sendo que um

(2,8%) apresentou a forma sintomética sendo necessario realizar cirurgia de descompress&o.
Deformidades ortopédicas

Da populacédo avaliada com MMC, 23 (63,9%) dos participantes receberam pelo
menos um diagndstico ortopédico, destes 11 (47,8%) realizaram pelo menos um tipo de
correc¢do cirdrgica. A frequéncia de cada diagndstico ortopédico encontra-se descrito na tabela
8.

Tabela 8 — Frequéncia das complica¢des neuroldgicas e ortopédicas em pacientes com MMC.

Complicacdo MMC Frequéncia (%)
hidrocefalia derivada 25 (69,4)
hidrocefalia rebordada 9 (25,0)
Arnold Chiari tipo 1l 29 (80,6)
comprometimento cognitivo 6 (16,7)

pé mielodisplasico 20 (55,6)
luxacgdo de quadril 13 (36,1)
Escoliose 7(19,4)

SMP 4(11,1)

Legenda: MMC- mielomeningocele; SMP — sindrome da medula presa

5.3. Uso e adequacdo de Ortese

Vinte participantes, o que representa 55,6% da amostra, utilizavam algum tipo de Ortese,
enquanto os restantes 16 (44,4%) ndo usavam Orteses. Quando consideramos o nivel

neuroldgico para determinar o tipo adequado de drtese, constatamos que metade da populacéo,
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ou seja, 18 participantes, estava usando a értese apropriada, enquanto os outros 18 (50,0%)

estavam usando uma értese inadequada para seu nivel neuroldgico.

5.4. Progndstico de deambulagéo

Trés participantes foram excluidos da avaliacdo do prognostico de deambulagdo, pois
apresentavam idade inferior a 18 meses, 33 participantes foram inclusos nesta anélise.

A tabela 9 demonstra a lista de pacientes avaliados, o0 prognostico de marcha de acordo
com o nivel neuroldgico previsto pela escala de Bartonek e colaboradores (26) e ao final se o
participante atingiu ou ndo o progndstico de deambulacdo. Apenas 10 participantes (30,3%)
atingiram o prognostico de deambulacdo. Destes pacientes que atingiram o prognostico trés
pertenciam ao nivel toracico, nivel mais grave, que de acordo com a escala utilizada néo era
esperado que alcancassem marcha funcional, gerando um viés nas avaliacdes, sendo assim estes

foram excluidos das analises futuras.

Tabela 9 — Lista de pacientes avaliados, nivel neuroldgico, prognostico de deambulacéo, real

nivel de deambulacéo e alcance do progndstico de deambulacéo.

Paciente Nivel neurolégico Zrognésticg de Nivel de ) Atingiy 0
eambulacéo deambulacao real prognastico
1 toracico \% \% sim
2 toracico \% \% sim
3 toracico \% \% sim
4 L1 v V néo
5 L1 v V néo
6 L1 v V néo
7 L1 v V néo
8 L1 v V néo
9 L1 v V néo
10 L2 v V néo
11 L3 Il v nédo
12 L3 Il V nédo
13 L3 Il V nédo
14 L3 Il V nédo
15 L4 Il v nédo
16 L4 Il v nao



35

17 L4 Il v néo
18 L4 Il Il sim
19 L5 I \Y néo
20 L5 I Il néo
21 L5 I \Y néo
22 LS I \% nao
23 L5 I V néo
24 L5 I Il néo
25 L5 I v néo
26 L5 I V néo
27 L5 I 1 sim
28 S1 I 1 sim
29 S1 I 1 sim
30 S1 I I sim
31 S2 I 1 néo
32 S2 I | sim
33 S2 I | sim

A tabela 10 apresenta as variaveis nivel neuroldgico, prognéstico de marcha esperado,
complicacdes da MMC e utilizagdo e adequagéo de drtese relacionadas a frequéncia de pacientes
que atingiram e ndo atingiram o prognostico de deambulagéo.

Em relacdo ao nivel neurologico, foi possivel observar que mais pacientes dos niveis S1 e S2
(regido sacral) atingiram o prognostico esperado para a marcha (P=0,0029%). A maioria dos
pacientes que atingiram o progndstico de marcha (p=0,0387°) pertencia ao nivel | e Il da
classificacdo de Bartonek.

Na tabela 10 esta ilustrada a relagéo estatisticamente significativa do uso de Grtese inadequada
a aquisicao do prognostico de marcha, pois 73,9% dos pacientes que ndo atingiram o progndstico
de deambulagdo estavam com Ortese inadequada para o nivel de lesdo medular (p=0,0008).

Sendo assim, pode-se dizer que o uso de ortese inadequada foi a variavel, dentre as analisadas,

que mais influenciou, negativamente, a aquisi¢do do prognostico de deambulagéo.

Tabela 10- Frequéncia de participantes que atingiram e ndo atingiram o prognostico de

deambulacéo distribuidos de acordo com as variaveis analisadas.

Variavel N&o atingiu Atingiu o progndstico p
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prognostico (n=23) (n=7)

Idade 4,5 anos £2,4 7,4 anos £4,4 0,12021
Nivel neurolégico 0,00293
L1+1L2 7 (30,4%) 0 (0,0%)
L3 4 (17,4%) 0 (0,0%)
L4 3 (13,0%) 1 (14,3%)
L5 8 (34,8%) 1 (14,3%)
S1 0 (0,0%) 3 (42,9%)
S2 1 (4,3%) 2 (28,6%)
Progndstico de marcha 0,03873
1 1 (4,3%) 3 (42,9%)
2 8 (34,8%) 3 (42,9%)
3 7 (30,4%) 1 (14,3%)
4 7 (30,4%) 0 (0,0%)
Hidrocefalia derivada 16 (69,6%) 3 (42,9%) 0,37173
Hidrocefalia reabordada 8 (34,8%) 0 (0,0%) 0,14343
Comprometimento 6 (26,1%) 0 (0,0%) 0,29013
cognitivo
Pé mielodisplasico 15 (65,2%) 2 (28,6%)

0,18973
Luxacéo de quadril 9 (39,1%) 0 (0,0%) 0,07103
Escoliose 6 (26,1%) 0 (0,0%)

0,29013
SMP 2 (8,7%) 1 (14,3%) 1,00008
Utiliza Ortese 9 (39,1%) 6 (85,7%) 0,08013
Ortese inadequada 17 (73,9%) 0 (0,0%) 0,00083

Legenda: SMP- sindrome da medula presa

5.5. Sintomas de sindrome da medula presa

Ao questionar pais e acompanhantes de participantes da pesquisa, oito (22,2%)

afirmaram declinio na fungdo das estruturas envolvidas com as manifestagdes de MMC. No

exame fisico foi observado que 13 (36,1%) criancas apresentavam pelo menos um sintoma de

SMP. As frequéncias estdo listadas na tabela 11, sendo que a mesma crianga poderia apresentar

mais de um sintoma.
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Tabela 11 — Frequéncia dos sintomas de sindrome da medula presa encontradas na populacéo

com mielomeningocele.

Sintomas de SMP n (%)
Piora da funcéo vesical 4 (30,8)
Piora do padrdo da marcha 1(7,7)
Piora da forca em MMI|I 2 (15,4)
Perda de forca em MMSS 1(7,7)
Aumentos de quedas 1(7,7)
Piora da deformidade do pé 4(30,8)
Sintomas de neurdnio motor superior 2 (15,4)
Piora da escoliose 3(23,1)

Legenda: SMP- sindrome da medula presa, n — nimero de individuos, MMII — membros inferiores, MMSS
membros superiores.

Um dos individuos, que possui diagnéstico de MMC e realizou a corre¢do pré-natal, ja
havia sido diagnosticado com a SMP em 2015 e realizado a cirurgia de liberacao.

Dos que apresentaram algum sintoma a equipe fechou diagnostico de SMP com
necessidade de intervencdo cirlrgica para quatro participantes do estudo (30,7%).
Considerando todos os pacientes participantes do estudo com MMC a amostra com diagnéstico
SMP consiste em 11,1%.
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6. DISCUSSAO

Paises de média e baixa renda sdo 0s que possuem maior incidéncia de espinha bifida;
em contrapartida, apresentam condi¢cfes desafiadoras para o manejo desta condi¢do (55). O
cuidado multiprofissional é o padréo ouro para o acompanhamento desta afec¢do, nos Estados
Unidos existem mais de 100 clinicas que promovem este tipo de cuidado (56). O Brasil, ndo
tem este modelo de assisténcia consolidado e conta com poucas unidades destas clinicas, sendo
imprescindivel a implementacdo deste modelo de cuidado afim de compreender as
caracteristicas da populacao brasileira com EB e os fatores que interferem em seu desempenho
funcional, principalmente na deambulagéo.

Ao total, foram avaliadas 44 criangas com diagnostico de espinha bifida, 18,2% dos
participantes possuiam espinha bifida oculta e 81,8% apresentavam a mielomeningocele. Essa
frequéncia é similar & reportada anteriormente na literatura, em que a MMC é a forma mais
comum de EB e apresenta uma frequéncia de 80,0% dos casos. Além disso, a MMC consiste
na forma mais severa de EB, provocando alteracdes em diversos sistemas do organismo (59).
Considerando as especificidades da MMC e discrepancia amostral dos casos em relacdo a
espinha bifida oculta (EBO), foram incluidos nas anélises de frequéncia de complicacdes,
prognostico de deambulacdo e sintomas de SMP apenas os pacientes com MMC.

Em relacdo a distribuicdo entre os sexos, este estudo apresentou uma amostra
homogénea, o que corrobora com o encontrado anteriormente por Campos e colaboradores, em
seu estudo epidemioldgico da populacéo brasileira realizado entre 2014 e 2018, descrevendo
que ndo existem diferencas significantes entre os sexos (16).

Ao analisar o procedimento cirdrgico, a maioria dos participantes do presente estudo
(86,1%) realizou a correcdo da MMC no periodo pos-natal. Isso ocorreu porque a técnica
cirdrgica intrauterina ndo estd bem estabelecida na regido de Campinas, especialmente no
sistema publico de saude. O Hospital de Clinicas da UNICAMP, onde a atual pesquisa foi
desenvolvida, retomou as cirurgias intrauterinas apenas em 2021. Os pacientes avaliados neste
estudo que passaram por correcdo pré-natal realizaram o procedimento em outros hospitais,
mas como residiam na regido de Campinas, foram encaminhados para o ambulatério deste
estudo.

Entre os pacientes submetidos a correcdo pos-natal, 6,5% passaram pelo procedimento
nas primeiras 48 horas apds 0 nascimento, o que vai contra as recomendagdes da literatura. Isso

expde a crianga a um risco 5,7 vezes maior de desenvolver infecgdes no sistema nervoso (57).
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Quando avaliada toda a populacéo, evidenciamos uma média de idade gestacional (IG)
de parto de 38 semanas, ao associar ao tipo de correcao cirtrgica da MMC, os individuos que
realizaram a correcdo pos-natal mantiveram uma IG de parto média de 38 semanas e 0s que
possuiam correcdo pré-natal apresentaram 1G menor, de 35 semanas, 0 que corrobora com a
revisdo da literatura que indica uma antecipagdo do parto em fetos submetidos a cirurgia
intrattero, com uma média de I1G do parto de 34,7 +4,1 semanas(58). Um total de sete criangas
nasceram pré-termo e a maioria delas (71,4%) pertencia ao grupo pré-natal. Segundo o estudo
MOMS — Management of Myelomeningocele Study, realizado nos Estados Unidos, a cirurgia
intrattero aumentou em 81,3% a chance de um parto pré-termo, sendo este um dos fatos que
levam a necessidade de ponderar a real necessidade de expor o feto e a mae a estes riscos (59).

O nivel neuroldgico mais frequente apresentado pelos pacientes foi o L5, em que o nivel
da lesdo é lombar baixo. Entretanto, o estudo realizado por Ramos e colaboradores, em S&o
Paulo/SP, encontrou que o nivel neurologico mais frequente na populacdo com MMC foi o
lombossacro (60).

Outro achado interessante deste estudo é que os pacientes submetidos a corre¢do pos-
natal da MMC apresentaram uma menor incidéncia de necessidade de derivacao ventriculo-
peritonial (DVP) (67,7%) em comparacdo com aqueles que fizeram corre¢do pré-natal (80,0%).
Este resultado diverge do que foi previamente documentado na literatura, como no estudo
MOMS, onde a corre¢do cirdrgica pré-natal estava associada a uma necessidade de derivacdo
ventriculo peritoneal de 40,0%, enquanto a correcdo pos-natal resultava em 82,0% (20). Essa
divergéncia pode ter ocorrido devido ao fato de que os pacientes submetidos a cirurgia pré-
natal em outros hospitais, s6 procuraram 0 nosso servico de salde quando apresentaram
alteracbes clinicas que exigiram assisténcia médica, o que superestimou a frequéncia de
necessidade de DVP neste grupo.

O Arnold Chiari tipo 11, outra alteragdo neuroldgica presente na MMC, foi diagnosticado
em 80,6% dos individuos da amostra; este resultado se assemelha a frequéncia de 78,0% obtida
em um estudo realizado na Franca, por Beuriat e colaboradores, que descreveram o
acompanhamento clinico de 46 criangas com MMC através de um ambulatério multidisciplinar.
Em contrapartida, no presente estudo apenas um paciente que corresponde a 2,8% da amostra
apresentou a forma sintomatica da doenca, sendo necessario realizar a descompressao cirdrgica;
esse valor foi inferior ao encontrado no estudo de Beuriat e colaboradores, que referem a
necessidade de intervencdo cirdrgica em 16,0% da amostra (51). Também foi menor que a
frequéncia de 18,0% relatada por Kellogg e colaboradores que revisaram retrospectivamente

por 20 anos, as condutas cirurgicas de 153 criancas com diagnostico de MMC (61). Esta
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divergéncia provavelmente aconteceu devido a extensdo do periodo de acompanhamento dos
pacientes, uma vez que estudos com duragdo mais prolongada proporcionaram mais
oportunidades para identificar a necessidade de intervences cirurgicas ao longo do tempo.

No campo das complicacdes ortopédicas, foi observado que cerca de 64,0% dos
participantes com mielomeningocele apresentavam pelo menos uma alteragdo
musculoesquelética, comparado a 78,0% observados no estudo mencionado anteriormente de
Beuriat e colaboradores(51). Além disso, quando analisamos separadamente os diferentes
acometimentos ortopédicos, este estudo revelou que aproximadamente 56,0% dos casos foram
diagnosticados com pé mielodisplasico, 36,0% com luxacdo de quadril e 19,0% com escoliose.
Comparando essas frequéncias com as relatadas por Schmid e colaboradores na Alemanha (62),
que avaliaram retrospectivamente os registros médicos do manejo ortopédico de 180 criancas
com diagnostico de MMC, encontraram percentuais de 88,0%, 37,0% e 52,0%,
respectivamente. Sendo assim, notamos que nosso estudo apresentou incidéncias menores em
relacio as deformidades nos pés e na coluna vertebral. E importante ressaltar que essa
discrepancia pode ser atribuida ao fato de que a presente pesquisa relata as frequéncias com
base em uma Unica avaliacdo, enquanto os estudos comparativos consideraram intervalos de
acompanhamento mais longos, em avaliagdes periddicas.

Quando avaliada a adequacdo do uso de Orteses de todos os participantes com MMC,
50,0% utilizavam a Ortese adequada para seu nivel neurolégico. O trabalho de Schimid e
colaboradores (62) demonstrou que 75% dos participantes do estudo utilizavam oOrtese
corretamente, assim como no estudo de Bartonek e Saraste, realizado em 2001 em um centro
ortopédico na Suécia(63), que investigou os fatores que influenciam a deambulacédo de criancas
com MMC, em uma populacdo de 53 criancas, apresentando a mesma frequéncia de 75% do
uso adequado de drtese. A diferenca observada entre as descobertas dos autores e 0s resultados
deste estudo provavelmente decorre das diferencgas de contexto. Nos estudos conduzidos em
nacOes desenvolvidas, as criancas ja estavam sob o acompanhamento de clinicas
multidisciplinares especializadas. Em contraste, a populacéo avaliada neste estudo estava sob
cuidados descentralizados e havia iniciado recentemente o acompanhamento por uma equipe
multidisciplinar.

No que diz respeito a capacidade de deambulacéo, o achado inicial foi que apenas 30,0%
dos pacientes, aproximadamente, conseguiram atingir o prognostico de deambulagdo, com base
no nivel neuroldgico. Isso indica que uma parcela relativamente pequena da populacéo estudada
estd conseguindo alcancar seu potencial funcional, que é considerado o principal objetivo

terapéutico para essa populacdo. Além disso, encontramos que o alcance do prognostico de
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deambulacéo foi influenciado pelo nivel neuroldgico (p=0,0029), uma vez que grande parte dos
pacientes com nivel da lesdo na regido sacral (S1 e S2) alcancaram o progndstico de
deambulacdo. Ja& a falta de sucesso na obtencdo do progndstico de deambulacdo estad
estatisticamente relacionada ao uso inadequado das 6rteses (p=0,0008).

Nossos resultados divergem das descobertas do estudo de Bartonek e Saraste(63)
anteriormente citado, que documentaram uma taxa de aquisicéo do prognostico de deambulacéo
mais elevada, alcancando 58,0%. Ao comparar os individuos que atingiram e ndo atingiram o
prognostico de deambulacéo, as autoras encontraram relacéo significativa entre alteracfes de
equilibrio e tbnus muscular e o insucesso na aquisi¢do do progndéstico de deambulagdo. Tais
achados s@o inerentes a condicdo da mielomeningocele e fazem parte da apresentacdo da
doenca. Por outro lado, em nossa populacdo, o uso inadequado de drteses teve um impacto
negativo na realizacdo do progndéstico de deambulacdo. Esta discrepancia com o estudo de
Bartonek e Saraste pode estar relacionada a auséncia de um acompanhamento especializado
adequado e a situacdo socioecondmica dos pacientes, fatores que podem afetar a capacidade de
acesso e uso das oOrteses necessarias para alcancar o progndéstico de deambulacéo.

Em relacdo ao nivel neuroldgico, os niveis sacrais compuseram 71,5% dos pacientes
que atingiram o prognéstico de marcha. Este evento acontece provavelmente por que essa
populagéo possui pouco comprometimento motor, necessitando de menor assisténcia do que 0s
demais niveis medulares. Este resultado corrobora com o encontrado por Yasmeh e
colaboradores (64), que avaliaram através de um monitor de passos a atividade de caminhada
de 47 criancas com MMC na Califérnia. O resultado do estudo foi que pacientes com MMC
com nivel sacral ou lombar baixo apresentam desempenho na deambulacdo semelhante ao de
criangas tipicas, o que facilita a aquisicdo do prognostico de deambulagdo comunitaria. Além
disso, 0s que possuiam prognostico de deambulacdo nivel | e Il da escala de Bartonek e
colaboradores (26) mostram correlagdo estatisticamente significante com a aquisi¢do do
prognostico de deambulagéo; o grupo que recebeu esta classificacdo corresponde exatamente a
populacdo que apresenta nivel sacral associado ao nivel medular L5.

O achado mais notavel deste estudo indica que cerca de 74% dos participantes que nao
alcancaram o prognostico de deambulagdo estavam utilizando Orteses inadequadas para seu
nivel neuroldgico. Essa descoberta revela uma relacdo estatisticamente significativa,
evidenciando que esse fator exerce um impacto negativo na aquisi¢do do prognostico de marcha
previsto para criangcas com MMC. N&o foram encontrados estudos que relacionassem o uso de
ortese inadequado e a dificuldade de atingir o progndstico de marcha. Porém, uma revisdo

recente demonstrou que a Ortese adequada pode proporcionar melhoras efetivas na marcha em
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relagdo a velocidade, cinética, cinemética e do gasto energético proporcionando assim melhor
mobilidade (65).

Ao avaliar a relacdo entre as demais complicacbes da MMC na dificuldade de atingir o
prognostico de deambulacédo, ndo houve diferenca estatistica significante, porém, dentre os 23
participantes que ndo atingiram a deambulacdo esperada, 39,0% possuiam diagndstico de
luxacdo de quadril, 26,0% de escoliose e 26,0% de comprometimento cognitivo, quando
nenhum dos pacientes que atingiram o prognostico de deambulacdo apresentavam estas
alteracdes. Os resultados sugerem, que talvez estas complicacBes possam influenciar
negativamente a aquisicdo da deambulacdo predita, como comprovado anteriormente por
Danielsson e colaboradores (66), que avaliaram 38 criancas com MMC em clinicas de
Washington DC e Baltimore, nos EUA, e encontraram que aquelas que apresentavam luxacgéo
de quadril e contraturas nos membros inferiores tiveram mais chance de ndo deambular. Estes
mesmos autores, como no presente estudo, ndo encontraram diferencga significativa entre o
comprometimento cognitivo e a deambulagao.

O diagnostico da sindrome da medula presa (SMP) e a necessidade de liberacéo
cirurgica € uma decisdo clinica baseada nos sintomas que o paciente apresenta e na velocidade
da progressdo dos mesmos. A investigacdo dos sinais e sintomas ocorreu atraves do relato dos
pais e da avaliacdo fisica. Neste estudo os sintomas encontrados com maior frequéncia foram a
piora da funcdo vesical relatada pelos pacientes e pelos responsaveis (30,8%) e a piora da
deformidade do pé (30,8%). Tais resultados podem ser comparados ao estudo Brasileiro de
Oliveira e colaboradores, que avaliaram a evolucao clinica de 32 pacientes que realizaram a
cirurgia de liberacdo de medula presa, que encontrou como sintomas mais frequentes piora da
deformidade de membros inferiores (31,2%) e sinais de liberacdo piramidal 28,1% (67).

Na presente avaliacdo apenas 11,1% da populacdo foi diagnosticada com SMP e
encaminhados para a liberagdo cirdrgica, sendo esta estatistica menor do que a de 23%
documentada por Shlobin e colaboradores que descreveram a experiéncia inicial de uma das
primeiras clinicas multiprofissionais dos EUA, em Chicago (56). Novamente, o estudo de
comparacao descreve um acompanhamento longitudinal, porém no nosso estudo, em uma unica
avaliacdo foram diagnosticados 11,1%; a tendéncia é que este valor aumente conforme se
estenda o periodo de acompanhamento.

Os resultados surpreenderam os pesquisadores, uma vez que 0 proposito original do
ambulatorio era identificar e tratar precocemente pacientes com SMP que anteriormente eram

subdiagnosticados devido ao acompanhamento descentralizado. No entanto, descobrimos de
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imediato outras questdes de maior relevancia em relagdo ao desempenho funcional das criancas,
especialmente relacionadas ao uso inadequado das Orteses.

Este estudo tem algumas limitacdes, incluindo a realizacdo de uma Unica avaliacdo dos
pacientes e uma amostra com nimero reduzido. A reducdo da amostra pode ser justificada pela
necessidade de interromper a coleta de dados devido a pandemia de COVID-19, causada pelo
virus SARS-CoV-2, que ocorreu em 2020.

Temos como consideracdes futuras a manutencdo das atividades do ambulatério
multidisciplinar de espinha bifida da UNICAMP, afim de obter dados a longo prazo da
populacdo acompanhada, além de proporcionar um cuidado continuo e especializado.
Pretendemos também, realizar acOes para adequacado das prescricdes de Orteses e facilitar a sua

aquisicao através do Sistema Unico de Sadde.
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7. CONCLUSAO

A principal caracteristica evidenciada no presente estudo é que ao comparar O
prognostico e o real status de deambulacdo, uma pequena amostra dos participantes conseguiu
atingir o progndstico de deambulacdo previsto através da avaliagdo do nivel neuroldgico. O
alcance da deambulacéo esperada se relacionou com os niveis de lesdo sacrais, como relatado
anteriormente pela literatura. A ndo utilizacdo das drteses de forma adequada foi o principal
fator relacionado ao comprometimento do alcance do prognostico de deambulagéo.

Sinais e sintomas relacionados ao diagnostico da Sindrome da Medula Presa foram
encontrados na populagéo avaliada, no entanto, ndo se relacionaram a dificuldade em alcancar
0 prognastico de deambulacéo.

Diante dos resultados do presente estudo pode-se concluir que um ambulatério
multiprofissional de espinha bifida é importante para centralizar profissionais das
especialidades médicas e da reabilitacdo, visando avaliar e identificar precocemente as
necessidades dos pacientes afim de direciona-los para um tratamento individualizado, incluindo
a prescricdo das Orteses e orientacdo e conscientizacdo quanto a real importancia da sua

utilizacéo.
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9. ANEXOS
9.1. Termo de Consentimento Livre e Esclarecido

TERMO DE CONSENTIMENTO LIVRE E ESCLARECIDO

AVALIACAO MULTIDISCIPLINAR DE FATORES QUE INFLUENCIAM A AQUISICAO DO PROGNOSTICO
DE DEAMBULAGCAO EM CRIANGAS COM ESPINHA BiFIDA NO HOSPITAL DE CLINICAS DA UNICAMP:
ESTUDO OBSERVACIONAL.

Pesquisadores: Natdlia Cergole Ambraésio e Enrico Ghizoni.
Numero do CAAE: 08899119.4.00

Vocé e seu filho (a) estdo sendo convidados a participar como voluntarios de uma pesquisa.
Este documento, chamado Termo de Consentimento Livre e Esclarecido, visa assegurar seus direitos
como participante e é elaborado em duas vias, uma que devera ficar com vocé e outra com o
pesquisador.

Por favor, leia com atencdo e calma, aproveitando para esclarecer suas duvidas. Se houver
perguntas antes ou mesmo depois de assina-lo, vocé podera esclarecé-las com o pesquisador. Se
preferir, pode levar este Termo para casa e consultar seus familiares ou outras pessoas antes de decidir
participar. Ndo haverd nenhum tipo de penalizagdo ou prejuizo se vocé ndo aceitar participar ou retirar
sua autorizacdo em qualquer momento.

Justificativa e objetivos:

O objetivo desse estudo é elaborar e avaliar a aplicabilidade e eficdcia de um protocolo de avaliagdo
multidisciplinar para a detec¢do precoce da sindrome da medula presa, garantindo uma intervengao
precoce e assim prevenir a instalagdo de sequelas permanentes.

Essa pesquisa se justifica, pois é imprescindivel a utilizagdo de um protocolo de acompanhamento de
criangas portadoras de espinha bifida, sendo é fundamental para a detecgdo precoce de sinais e
sintomas de medula presa nestes. Ainda, este protocolo sera fundamental no acompanhamento das
criangas submetidas a correcdo intra Utero da mielomeningocele, pois se trata de um procedimento
recente ainda sem resultados sobre complicacGes de longo prazo como medula presa.

Procedimentos:

As criangas ja acompanhadas pelo ambulatério de Neurocirurgia e com consultas médicas ja
agendadas na rotina desse ambulatdrio serdo avaliadas em dias e horarios agendados com os pais apos
a consulta médica. Nesse mesmo dia serd agendada a avaliagdo seguinte, que serd realizada apds trés
meses na mesma e data e o hordrio do atendimento médico de rotina.

A avaliagdo sera realizada em cinco etapas:

1. Coleta de dados do prontuario sobre o histérico médico da crianga, como dados da
gestacdo, procedimentos cirurgicos, internacgdes;

2. Questionario com os responsaveis, procurando entender as dificuldades da crianca,
como sdo desenvolvidas as atividades de vida didria, presenca de controle de
esfincteres;

3. Exame neuroldgico, serdo feitos alguns testes para ver reflexos, movimentacdo das
pernas, testar a sensibilidade e avaliar como esta o sistema nervoso da crianga;

4. Ultrassom, para avaliar a densidade muscular serdo feitas imagens de ultrassom das
pernas da criancga, o exame é completamente indolor ;

5. Exame urodindamico, anualmente sera solicitado este exame para avaliar a continéncia
urinaria do paciente.
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No decorrer da pesquisa serdo realizadas a avaliagdo por um ano. A coleta de dados da
pesquisa ocorrera durante as consultas de rotina, no ambulatério de Neurocirurgia, localizado no 22
andar do - HC - UNICAMP, ndo sendo necessario que os participantes se desloquem ao HC - Unicamp
exclusivamente para os fins da pesquisa.

Desconfortos e riscos:

O presente estudo apresenta riscos minimos, pois ndo utiliza métodos de avaliagdo invasivos,
todos os instrumentos serdo higienizados com alcool antes e apds sua utilizagdo e serdo livres de latex
afim de evitar processos alérgicos.

Falar sobre o exame urodinamico porém resaltar que sua realizacdo ja é rotina para a popula¢do com
mielomeningocele.
Beneficios:

O beneficio da aplicagdo de um protocolo de avaliagdo multidisciplinar periédico consiste em
um acompanhamento préximo da funcdo global do paciente, que permite monitorar seu
desenvolvimento e o surgimento de possiveis complicagdes, fornecendo um diagndstico e um
tratamento precoce que previne as instalacdes permanentes dos sintomas. Além disso os resultados
observados no presente estudo serdo divulgados para comunidade cientifica, contribuindo para um
melhor manejo do tratamento dos individuos com espinha bifida.

Acompanhamento e assisténcia:

Os pesquisadores se comprometem em fornecer assisténcia integral e imediata, de forma
gratuita, pelo tempo que for necessario em caso de danos decorrentes da pesquisa. Ao final da
pesquisa 0s mesmos se comprometem a fornecer um relatério informando os desfechos do estudo.

Os pacientes que nao concordarem em participar da pesquisa continuardo recebendo
acompanhamento normalmente pelo ambulatério de Neurocirurgia.

Sigilo e privacidade:

Vocé tem a garantia de que sua identidade sera mantida em sigilo e nenhuma informacao sera
dada a outras pessoas que nao fagam parte da equipe de pesquisadores. Na divulga¢do dos resultados
desse estudo, seu nome e o nome do seu filho(a) ndo sera citado.

Ressarcimento e Indenizagao:

A participacdo do seu filho (a) é voluntaria e ndo havera remuneracdo financeira. Para o
deslocamento até o servico do HC-UNICAMP, vocés poderdo utilizar o “Bilhete Unico Gratuito” apds
preenchimento de formuldrio de solicitacdo fornecido pela Transurc que beneficia a crianca e seu
acompanhante, e assinado peloa médicoa responsdvel Dr Enrico Ghizoni. Esse beneficio é garantido
aos usuarios regulares dos servicos do Hospital de Clinicas da UNICAMP, desde que esse formuldrio
seja preenchido e assinado pelo médico responsavel. Caso haja qualquer tipo de gasto dos
participantes ou de seus acompanhantes para participacao na pesquisa, esses gastos serdo ressarcidos
mediante comprovacao.

Vocé também pode recusar sua inclusdo no projeto ou retirar seu consentimento a qualquer
momento, informando aos pesquisadores sua decisdo de se retirar da pesquisa. Isso ndo lhe trard
nenhum tipo de prejuizo ou constrangimento.

Segundo defini¢do da Resolucdo 466/12 (item IV.3) "os participantes da pesquisa que vierem
a sofrer qualquer tipo de dano resultante de sua participagdo na pesquisa, previsto ou ndo no TCLE,
tém direito a indenizagdo, por parte do pesquisador, patrocinador e das institui¢ées envolvidas",sendo
esta prerrogativa prevista no cddigo civil.

Contato:



52

Em caso de duvidas sobre o estudo, vocé poderd entrar em contato com oo pesquisadores do
estudo pelo telefone (19) 3521 - 7374, ou no endereco: Rua Vital Brasil, 251 - Cidade Universitaria
“Zeferino Vaz” - Campinas - SP - CEP 13083-888 - Hospital das Clinicas - Ambulatdrio de Fisioterapia na
Reabilitacdo da Motricidade Infantil - 32 andar - faixa verde, no periodo das 8:00 4s 12:00hs ou das
13:00 as 17:00hs.

Em caso de denuncias ou reclamacdes sobre sua participacdo e sobre questdes éticas do estudo,
vocé podera entrar em contato com a secretaria do Comité de Etica em Pesquisa (CEP) da UNICAMP
das 08:30hs as 11:30hs e das 13:00hs as 17:00hs na Rua: Tessdlia Vieira de Camargo, 126; CEP 13083-
887 Campinas — SP; telefone (19) 3521-8936 ou (19) 3521-7187; e-mail: cep@fcm.unicamp.br.

Consentimento livre e esclarecido:
Apds ter sido esclarecimento sobre a natureza da pesquisa, seus objetivos, métodos, beneficios
previstos, potenciais riscos e o incbmodo que esta possa acarretar, aceito participar:

Nome do(a) participante:

Data: / /
(Assinatura do participante ou nome e assinatura do seu responsavel LEGAL)

Responsabilidade do Pesquisador:

Asseguro ter cumprido as exigéncias da resolugdo 466/2012 CNS/MS e complementares na
elaboracdo do protocolo e na obtengdo deste Termo de Consentimento Livre e Esclarecido. Asseguro,
também, ter explicado e fornecido uma cépia deste documento ao participante. Informo que o estudo
foi aprovado pelo CEP perante o qual o projeto foi apresentado. Comprometo-me a utilizar o material
e os dados obtidos nesta pesquisa exclusivamente para as finalidades previstas neste documento ou
conforme o consentimento dado pelo participante.

Data: / /

Natdlia Cergole Ambrdsio - Fisioterapeuta e Pesquisadora
CREFITO/3 252676 — F
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9.2. Ficha de Avaliacéo

AMBULATORIO MULTIPROFISSIONAL DE ESPINHA BIFIDA

Ficha de avaliacao

Nome: HC:
Diagnostico:
Data da Avaliacao: [ DN: / /
Tipo de parto: Vaginal ( ) Cesariana ( )

IG parto: Tempo de internacdo ap6s nascimento :

Correcao cirargica:

pré-natal aberto () pré-natal fechado ( ) pds-natal até 48h () p6s natal tardio ( )
Hidrocefalia:

ndo possui () semderivacdo ( ) DVP( ) DVP Rebordada Multiplas vezes ( )
Arnold Chiari tipo Il

sim( ) ndo( )

Atraso DNPM:

sim( )Na&o ()

Sinais de MP:

pé cavo () halux em martelo ( ) piora funcdo vesical ( ) aumento de quedas( )
piora padrdo da marcha () dor( ) hipertonia( ) perda de forca muscular( ) piorada
escoliose( )

Pé torto

D() E( ) tratamento: Cirdrgico ( ) Gesso ( ) ortese ( )

Luxacédo de quadril

D() E() tratamento: cirargico ( ) Conservador ( )

Urodinamica recente:

sim( ) ndo( ) novasolicitacdo? sim () ndo( )

RM recente:

Sim( ) Ndo( ) Solicitado RM? HC ( ) municipio ( ) ndo solicitado ( )
Acompanhamento prévio:

Ortopedista ( ) Neurologista ( ) urologista ( ) fisioterapeuta ( ) terapeuta
ocupacional ( )

Psicologo ( )
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Avaliacao fisica

Teste de tbnus muscular:

Articulagdo | Grupo muscular | Tonus MID | Tonus MIE

Flexores

Extensores

Adutores

quadril
Abdutores

Rot int

Rot ext

Extensores

Joelho
Flexores

Dorsiflexores

Tibiotarsica
Plantiflexores

Inversores

Subtalar
Eversores

1. hipotonia, 2- normotonia e 3 - hipertonia.

Teste de reflexos osteo-tendineos dos membros inferiores:

Pateral

Adutor

Aquileu

0- arreflexia, 1 - hiporreflexia, 2- normoreflexia, 3- hiperreflexia e 4- clonus



55

Nivel Neuroldgico da lesdo: (presenca de contracdo do masculo chave mais distal dos

membros inferires sequindo a ordem da tabela abaixo):

contragéo
Nivql . Mdusculos Chave Funcdo Muscular |
Neurolégico muscular
L1 psoas Flexdo do quadril
L2 Adutores do quadril Aducao do quadril
L3 Quadriceps femoral Extensdo do joelho
L4 Isquiotibiais e gliteo Flexdo do joelho
L5 Tibial anterior Dorsiflex&o de tornozelo
s1 Gastrocnémicos, soleo e Plantiflexdo de tornozelo e
gluteos extensdo de quadril
P - contragcdo muscular presente; A- contragdo muscular ausente
Assimetrias: pior & Direita ( ) Esquerda ()
Classificacdo da Marcha:
Nivel Deambulacéo Classificacdo do paciente
| deambulador Consegue andar longas distancias
comunitério (sem sem Ortese ou dispositivo
orteses) assistivo

Podendo utilizar értese
tornozelo-pé, utiliza cadeira de
rodas para longas distancias

Il deambulacgéo
comunitaria

Precisa de Ortese e dispositivo

I} deambulacao assistivo de marcha,

domiciliar Cadeira de rodas para ambiente
externo
Necessita de cadeira de rodas
IV deambulagéo para se locomover em ambiente
terapéutica interno e externo,

Deambulagdo domestica com
oOrtese e dispositivo de marcha

V ndo deambulador Sem deambulacgéo funcional




Utilizag&o de oOrtese:
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Ortese

MID

MIE

RGO

HKAFO

KAFO

AFO
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PARECER CONSUBSTANCIADO DO CEP

DADOS DO PROJETO DE PESQUISA

Titulo da Pesquisa: Avaliagdo e Acompanhamento Multidisciplinar para Detec¢do Precoce de
Complicagbes em Pacientes com Espinha Bifida.

Pesquisador: Natalia Cergole Ambrésio

Area Temética:

Verséo: 2

CAAE: 08899119.4.0000.5404

Instituicdo Proponente: Hospital de Clinicas da UNICAMP
Patrocinador Principal: Financiamento Préprio

DADOS DO PARECER

NUmero do Parecer: 3.268.219

Apresentacédo do Projeto:

Espinha bifida (EB) consiste em uma malformacdo congénita, que ocorre durante o desenvolvimento
embrionério, devido ao fechamento incompleto do tubo neural e do arco vertebrall. A prevaléncia desta
doenca € maior em paises em desenvolvimento e se modifica de acordo com a interacao de fatores
regionais, genéticos e ambientais2. No Brasil, encontra-se uma escassez de pesquisas que elucidem a
incidéncia de EB, entretanto estima-se que a incidéncia dos defeitos de fechamento do tubo neural seja de
1,6/1000 nascidos vivos, sendo mais comum em criangas do sexo feminino, maes jovens ou idosas em
situacd@o de vulnerabilidade socioecondmica3. A EB Pode ser dividida em oculta ou fechada, quando o
tecido cutédneo se sobrepde ao defeito e espinha bifida aberta ou mielomeningocele (MMC), quando ha a
exposicdo do tecido neural, ocorrendo em estdgios mais precoces do desenvolvimento embrionéario4. A
MMC é a forma mais comum e complexa de EB. A populacdo que a possui, pode apresentar significante
morbidade e desabilidade, devido as altera¢cdes motoras e sensoriais nos membros inferiores, deformidades
musculoesqueléticas, disfuncéo intestinal e vesical, hidrocefalia e mal formagdo de Arnold Chiari tipo I15. A
intensidade do comprometimento modifica-se em funcao do nivel medular de acometimento neurolégico e
da extensdo das alteragdes intracranianas6. Considerando os diversos sistemas afetados, para diagnostico
e integralidade do tratamento, é necessario o acompanhamento por uma equipe multidisciplinar?.
Atualmente, devido aos avancos ultrassonograficos e nas técnicas de andlise das imagens, tornou-se
possivel a deteccdo da MMC e
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de outras malformacdes no primeiro trimestre de gestagdo8. Embora nédo exista um consenso de quais
marcadores devem ser analisados na ultrassonografia, diferentes técnicas e planos de visualizacdo devem
ser combinados, podendo ser complementados por imagem de ressonancia magnética, para obter o
diagndstico precoce entre a décima primeira e décima terceira semana de gestacdo9. Em 1963, John e
colaboradores10 comprovaram que a corre¢do da MMC deve ser realizada até 48 horas apds o0 nascimento,
para proporcionar melhores desfechos em relacdo a mortalidade, cicatrizacdo, hidrocefalia, meningite,
ventriculite, forca muscular e tempo de internagdo. A correcdo pos natal da MMC ainda consiste no
tratamento padréo em diversos hospitais do mundol1. Entretanto, a literatura comprovou que existem danos
neurolégicos secundarios, que ocorrem intradtero, devido a exposi¢cdo do tecido nervoso ao liquido
amniético, traumas mecanicos, neurotoxicidade e hemorragias espinais. Os danos a medula espinal e aos
nervos periféricos sao irreversiveis apés o nascimento. Além disso, as criangas que nascem com
mielomeningocele, apresentam grande incidéncia de mal formacéo de Arnold Chiari tipo Il e hidrocefalial2.
Considerando este contexto, formulou-se a hip6tese que a cirurgia fetal poderia minimizar os danos
intraGtero, reduzindo a incidéncia de Arnold Chiari tipo Il, hidrocefalia e consequentemente a necessidade
da implantacao da derivagcdo ventriculo peritoneal. Um estudo randomizado multicéntrico intitulado
"Management of Myelomeningocele Study" (MOMS) comprovou esta hipétese, alem de mostrar um melhor
desfecho neuroldgico ao comparar o tratamento cirdrgico pré-natal ao pés-natall3. No entanto, a cirurgia
fetal apresenta riscos como complicacdes obstétricas, parto prematuro e morbidade materno fetal14,15.
Torna-se clara a necessidade de ponderar o risco/beneficio de ambas as abordagens, uma vez que
pacientes com nivel neurolégico abaixo de L3 possuem boa funcionalidade e qualidade de vida, sendo
desnecessario expor o feto e a mae aos riscos da cirurgia pré natal. Para os pacientes com nivel
neurolégico acima de L3, a cirurgia fetal parece proporcionar um melhor prognésticol6. Aproximadamente
todas as criangas que realizam a corre¢cdo da MMC apresentam baixa implantacdo da medula, porém
apenas 10-30% possuem os sintomas da medula presa (MP) que consistem em de perda de forca muscular,
dor, alteracdo da marcha, escoliose, declinio da funcao uroldgica e sinais de liberacao piramidal. Estes
sintomas aparecem de acordo com o estiramento medular ou seja, acompanham o crescimento da
criangal7. A MP é diagnosticada comumente entre os 4 aos 9 anos de idadel8, porém alguns relatos de
caso mostram que individuos que realizaram a correcao cirdrgica pré-natal apresentaram diagnéstico de
SMP severa e cistos derméides antes do primeiro ano de vidal9,20. A liberagéo cirargica MP estabiliza os
sintomas e ocasionalmente os revertel7. Assim, a deteccdo precoce dos sinais e sintomas de MP é
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fundamental para o prognéstico do paciente. Um estudo que realizou acompanhamento multidisciplinar de
criancas com MMC, apresentou indices de medula presa 15% menores do que o constatado pela literatura,
além uma de diferenca de tempo entre as cirurgias de corre¢cdo da MMC e de liberacdo da MP de 6.7 anos,
comparado ao de 10.9 anos anteriormente relatado na literatura.16 Nao existe um protocolo de quais
métodos devem ser utilizados para avaliar criangas com EB, Bartonek e colaboradores21 concluiram que
ativacao de musculos chaves é a melhor forma de avaliar o nivel neurol6gico. Atualmente, para quantificar e
comparar a integridade neuromuscular, tem sido utilizado o ultrassom de densidade muscular (UDM), pois
reflete a composigao histolégica muscular através do depésito de gordura, fibrose e da atrofia. Criangas com
afeccdes neuromusculares apresentam uma maior densidade muscular (DM) quando comparado com
criancas saudaveis de idade compativel22. O UDM tem sido uma ferramenta amplamente utilizado para
quantificar a integridade neuromuscular em diversas situacdes relacionadas a MMC. Verbeek e
colaboradores23 sup8em que a assimetria de DM entre os membros € sugestiva de MP e possivelmente
pode ser aplicada como pardmetro de avaliacdo. Independente da escolha do tratamento cirdrgico (pré natal
ou pés natal) é estabelecido que individuos com espinha bifida devem realizar uma avaliagdo completa e um
acompanhamento multidisciplinar continuo, devido a complexidade e as multiplas manifestacdes clinicas
gue impactam significativamente os dominios fisicos, psicologicos e sociais do paciente e todo o seu
convivio familiar. A hip6tese do presente estudo é que a elaboracao de um protocolo para acompanhamento
periddico do quadro clinico e do desenvolvimento da populagdo com mielomeningocele garantira a detecgéo
precoce de sindrome da medula presa e outras complica¢des possibilitando o tratamento o mais rapido
possivel. Metodologia Proposta: Apds obtencédo da autorizacdo da instituicdo e aceitacao pelo comité de
ética em pesquisa, 0s pacientes que realizam acompanhamento pelo ambulatério “Neurocirurgia pediatrica”,
do hospital de clinicas da UNICAMP — Campinas — SP e se encaixarem nos critérios de inclusdo seréo
convidados a participar do presente estudo. Todos 0s voluntarios e seus responsaveis serdo esclarecidos
sobre 0s objetivos e procedimentos da pesquisa e, por serem menores de idade, seus responsaveis
assinarao um Termo de Consentimento Livre e Esclarecido para participagdo no estudo. Inicialmente seréo
coletados dados do prontuério, a seguir serdo realizadas algumas questdes com 0s responsaveis a respeito
das atividades de vida diaria da crianca, seguida pelo Exame neuroldgico, anasise da densidade muscular
através do exame ultrasssonografico e por fim, analise do exame urodindamico anual para avaliar a funcao
vesical. Este protocolo de avaliagdo sera realizado a cada trés meses (com excec¢do do exame urodinamico)
pelos mesmos avaliadores e os resultados serdo comparados afim de verificar sua aplicabilidade e
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detectar possiveis alteracdes sugestivas da sindrome de medula presa e outras complicag8es. Todos os
pacientes portadores de EB em acompanhamento no ambulatorio “Neurocirurgia pediatrica”, do hospital de
clinicas da UNICAMP ja sao avaliados periodicamente a cada trés meses. Instrumentos de Avaliagdo: A)
Coleta de dados do prontuario: Data de nascimento, Género, Presenca de diagndstico pré natal, Tipo de
parto e idade gestacional, Apgar, Tempo de internacao, Tipo de procedimento cirdrgico e data de sua
realizacdo, Presenca de complicacdes pds operatérias, Presenca de Arnold Chiari tipo Il e hidrocefalia,
Necessidade de implantacdo de DVP ou DVE e Presenca de deformidades ortopédicas. B) Questionério
com os responsaveis: Queixa principal dos responsaveis; Perguntas sobre o desenvolvimento
neuropsicomotor da crianca; Presenca de controle de esfincteres; Percepcao de declinio na funcdo motora
elou sensorial e/ou vesical nos Ultimos trés meses; Realizacdo de terapia. C) Exame neurolégico: Inspecao
visual; Teste de tdnus muscular dos MMII: com paciente em decubito dorsal relaxado e alinhado, sera
realiza a movimentacao passiva da articulagdo, de maneira rapida, no sentido do alongamento muscular;
Teste de reflexos osteo-tendineos dos membros inferiores: sera realizada a percussdo com martelo
neuroldgico dos tenddes patelar, adutores e aquileu; Nivel Neurolégico da lesdo: definido pela presenca de
contracao do musculo chave mais distal dos membros inferiores D) Ultrassom de Densidade Muscular: Os
dados serdo gravados em condi¢cdes padronizadas, por um profissional treinado e o equipamento utilizado
sera General Electric Healthcare LOGIQ 9 com 14-MHz linear probe. Serdo gravadas imagens bilaterais dos
musculos quadriceps e triceps sural relaxados. Para a quantificacdo digital, serdo feitas cinco imagens de
ultrassom por musculo, serdo excluidos o maior valor e 0 menor valor de densidade muscular e sera
calculada a média através dos trés valores intermediarios. E) Exame Urodinamico :O paciente recebera o
encaminhamento para realizar o0 exame urodindmico no laboratério do Hospital de Clinicas da UNICAMP
uma vez ao ano e o laudo sera analisado por um médico especialista. Conforme protocolo j& em uso pela
equipe da neurociurgia pediatrica do HC-UNICAMP. Critério de Inclusado: Os critérios de inclusao para o
presente estudo serdo: idade 18 anos, ambos os géneros, diagndstico clinico e radioldgico de espinha
bifida, realizac@o da correcao cirirgica da MMC no periodo pré ou pés natal, pacientes que ja realizem
acompanhamento médico ou fisioterapéutico no ambulatério de neurocirurgia pediatrica do HC Unicamp.
Critério de Exclusado: Serdo excluidos do estudo pacientes que apresentam idade superior a 18 anos,
instabilidade clinica que néo realizam acompanhamento no ambulatério e que ndo assinarem o TCLE.

Objetivo da Pesquisa:
Objetivo Priméario: Elaborar um protocolo de avaliacao e reavaliagdo multidisciplinar para
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acompanhar o desenvolvimento neuroldgico e motor de criangas com espinha bifida. Objetivo Secundério:
Avaliar a aplicabilidade e eficdcia de um protocolo de avaliagdo multidisciplinar para a detec¢éo precoce da
sindrome da medula presa, garantindo uma intervencao precoce e assim prevenir a instalacéo de sequelas
permanentes. Acompanhar o desenvolvimento de criangas com mieomeningocele que realizaram a correcao
cirdrgica intra Utero e observar a incidéncia de complicages secundarias. Analisar e classificar os pacientes
portadores de espinha bifida do ambulatério de neurocirurgia pediatrica do Hospital de Clinicas da Unicamp.

Avaliacao dos Riscos e Beneficios:

Segundo informacdes do pesquisador: Riscos: O presente estudo apresenta riscos minimos, pois ndo utiliza
métodos de avaliacéo invasivos, todos os instrumentos serdo higienizados com alcool antes e ap0ds sua
utilizagdo e serdo livres de latex afim de evitar processos alérgicos. O exame urodinamico apresenta risco
de desconforto no momento da introducdo da sonda uretral e risco de infecgdo urinaria, porém é de rotina
para a populacdo com disrafismos espinhais a realizacdo deste exame anualmente e serdo utilizados na
pesquisa os resultados de exames ja realizados na rotina dos pacientes. Nao havera gastos extras ou
desconforto com deslocamentos, uma vez que 0s pacientes serdo avaliados em seus retornos de rotina no
ambulatério de Neurocirurgia Pediatrica do HC-UNICAMP. Beneficios: O beneficio da aplicacdo de um
protocolo de avaliacdo multidisciplinar periddico consiste em um acompanhamento préximo da fungéo global
do paciente, que permite monitorar seu desenvolvimento e o surgimento de possiveis complicagdes,
fornecendo um diagnostico e um tratamento precoce que previne as instalacées permanentes dos sintomas.
Além disso os resultados observados no presente estudo serdo divulgados para comunidade cientifica,
contribuindo para um melhor manejo do tratamento dos individuos com espinha bifida.

Comentérios e Consideracdes sobre a Pesquisa:

Este protocolo se refere ao Projeto de Pesquisa intitulado " Avaliacdo e Acompanhamento Multidisciplinar
para Deteccdo Precoce de Complicacbes em Pacientes com Espinha Bifida.", cuja Pesquisadora
responséavel é Natélia Cergole Ambrosio, com a colaboragdo do orientador, professor assistente Enrico
Ghizoni. A pesquisa foi enquadrada na Area Tematica "Ciéncias da Saude". A Instituicio Proponente é o
Hospital de Clinicas da UNICAMP. Segundo as Informacdes Bésicas do Projeto, a pesquisa tem or¢amento
estimado em R$ 90.150,00 (Noventa mil e cento e cinquenta reais) e o cronograma apresentado contempla
inicio do estudo em maio de 2019, com término em maio de 2020. Serdo abordados ao todo 60 pessoas.

Endereco: Rua Tessdlia Vieira de Camargo, 126
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Consideracdes sobre os Termos de apresentacdo obrigatoéria:

Foram analisados os seguintes documentos de apresentagéo obrigatoria:

1 - Folha de Rosto Para Pesquisa Envolvendo Seres Humanos: Foi apresentado o documento devidamente
preenchido, datado e assinado.

2 - Projeto de Pesquisa: Foram analisados os documentos "Projeto_detalhado_correcao_1.pdf" e
“PB_INFORMACOES_ BASICAS_DO_PROJETO_1300952.pdf" de 22/02/2019. Adequado.

3 - Orcamento financeiro e fontes de financiamento: Adequado.

4 - Cronograma: Adequado

5 - Termo de Consentimento Livre e Esclarecido: Adequado

Conclusdes ou Pendéncias e Lista de Inadequagdes:
Aprovado

Consideragdes Finais a critério do CEP:
- O participante da pesquisa deve receber uma via do Termo de Consentimento Livre e Esclarecido, na
integra, por ele assinado (quando aplicavel).

- O participante da pesquisa tem a liberdade de recusar-se a participar ou de retirar seu consentimento em
qualquer fase da pesquisa, sem penaliza¢do alguma e sem prejuizo ao seu cuidado (quando aplicavel).

- O pesquisador deve desenvolver a pesquisa conforme delineada no protocolo aprovado. Se o pesquisador
considerar a descontinuagdo do estudo, esta deve ser justificada e somente ser realizada apés andlise das
razBes da descontinuidade pelo CEP que o aprovou. O pesquisador deve aguardar o parecer do CEP
guanto a descontinuacao, exceto quando perceber risco ou dano néo previsto ao participante ou quando
constatar a superioridade de uma estratégia diagnoéstica ou terapéutica oferecida a um dos grupos da
pesquisa, isto é, somente em caso de necessidade de acdo imediata com intuito de proteger os
participantes.

- O CEP deve ser informado de todos os efeitos adversos ou fatos relevantes que alterem o curso normal do
estudo. E papel do pesquisador assegurar medidas imediatas adequadas frente a evento adverso grave
ocorrido (mesmo que tenha sido em outro centro) e enviar notificagcdo ao CEP e & Agéncia Nacional de
Vigilancia Sanitaria — ANVISA — junto com seu posicionamento.
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Bairro: Bardo Geraldo CEP: 13.083-887
UF: SP Municipio: CAMPINAS
Telefone: (19)3521-8936 Fax: (19)3521-7187 E-mail: cep@fcm.unicamp.br

Pagina 06 de 08



OB, UNICAMP - CAMPUS Plataforma
. CAMPINAS %

C:-E_.FLII‘JIC.-"-\I‘-.-’]P‘

e 2 e | e —
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- Eventuais modificacdes ou emendas ao protocolo devem ser apresentadas ao CEP de forma clara e
sucinta, identificando a parte do protocolo a ser modificada e suas justificativas e aguardando a aprovacéo
do CEP para continuidade da pesquisa. Em caso de projetos do Grupo | ou Il apresentados anteriormente a
ANVISA, o pesquisador ou patrocinador deve envia-las também a mesma, junto com o parecer aprovatorio
do CEP, para serem juntadas ao protocolo inicial.

- Relatérios parciais e final devem ser apresentados ao CEP, inicialmente seis meses apos a data deste

parecer de aprovacdo e ao término do estudo.

-Lembramos que segundo a Resolugéo 466/2012 , item XI.2 letra e, “cabe ao pesquisador apresentar dados
solicitados pelo CEP ou pela CONEP a qualquer momento”.

-O pesquisador deve manter os dados da pesquisa em arquivo, fisico ou digital, sob sua guarda e
responsabilidade, por um periodo de 5 anos apds o término da pesquisa.

Este parecer foi elaborado baseado nos documentos abaixo relacionados:

Tipo Documento Arquivo Postagem Autor Situacéo
Informacdes Basicas| PB_INFORMACOES_BASICAS DO _P | 03/04/2019 Aceito
do Projeto ROJETO 1300952.pdf 13:12:53
Outros Carta_resposta_parecer_1.pdf 03/04/2019 | Natalia Cergole Aceito

13:08:42 | Ambrosio
Projeto Detalhado / |Projeto_detalhado_correcao_1.pdf 03/04/2019 | Natalia Cergole Aceito
Brochura 13:07:36 | Ambroésio
Investigador
TCLE/ Termos de |TERMO_DE_ASSENTIMENTO_LIVRE_| 03/04/2019 |Natalia Cergole Aceito
Assentimento / ESCLARECIDO.pdf 13:03:56 | Ambrésio
Justificativa de
Auséncia
TCLE / Termos de |TERMO_DE_CONSENTIMENTO_LIVR | 03/04/2019 |Natalia Cergole Aceito
Assentimento / E_ESCLARECIDO_corrigido.pdf 13:03:32 | Ambrosio
Justificativa de
Auséncia
Folha de Rosto FolhaDeRosto.pdf 22/02/2019 |Natalia Cergole Aceito
11:50:11 | Ambrésio
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Situacao do Parecer:
Aprovado

Necessita Apreciacdo da CONEP:
N&o

CAMPINAS, 16 de Abril de 2019

Assinado por:
Renata Maria dos Santos Celeghini
(Coordenador(a))

Endereco: Rua Tessdlia Vieira de Camargo, 126
Bairro: Bardo Geraldo

UF: SP Municipio: CAMPINAS
Telefone: (19)3521-8936 Fax: (19)3521-7187

CEP: 13.083-887

E-mail: cep@fcm.unicamp.br
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