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Defeitos do tubo neural e medula
ancorada na crianca e adolescente.

Um olhar neurologico...
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Spina Bifida e medula ancorada:
INTRODUCAO

O porgué desta comunicacgao




Sindrome de Medula Ancorada no Adulto

Tethered cord syndrome in adult

Hilipa Tefxedra, Danbela Pebooto, Méndca Bogas, Carmo Afonsa, Domingos Aradjo
Servigo Heumaralogia, Unidade Local de Sadde do Aloo Micho, Ponte de Lima

(3 Simdrome da Medula Ancorada ¢ uma entidade clinica
rar, habinalmenie disggnosticade na infincia, dado ser uma
anomalin congénita. Camacteriza-se pela fixagio da medula
fqpunhal SETing G canal f—:;\lnhal & CSEMATUras, Ingra o era-
durais. prejudicandn o seu mdmentn Iongitudinal. Pode
apresentar-se combinado com owtros disrafismos espinhads
ofulios ¢ conduzit A lesdes nourogiéneas crinicas ¢ diétfices
neurnligicns importantes. Mo adulin o diagniéstico & muitas
vezes dificil, uma vez que s sinfomanologia instalada de forma
insidiosa, pade seT escassa e & inespecifica.

O autares descrevem o case clinkes de wm doente de 25
anes, enviado & consulta de Aeumatologia por elevagio de
creatina fosfoquinase, descobena acidenialmente em examis
analiticns =de rotinas, sem qualguer sintomatodogia acompa
nhante, em que a imvestigacio clinica conduzio an diagnisti
o de Sindrome de Medula Ancorada. Sallenta-se neste caso a
ausincia de sintnmatalogia, tendo a investigngio clindca sidn
motivada ¢ erientada apenas pelas aleragdes constacadas ao
exame ahjectivo.

PFalavras-chave: Sindrome da medula ancorada, creatina
fasfoguinase

Tethered Cord Syndrome is a rare disorder, which is wsual

v diagnosed In childhood, sinee i s A congeniial abnommall-
ty. It is chamcierizned by the tethering of the spinal cord inside
thi spinal canal so the intra or exradural smaciuares, hindering
its Iongitwdinal movement. It may be associnted with other
occult spinal dysraphisms and can lead to chromdc neuragenic
lesions and sigmificant neurslogical defickencies, The diagnio-
sis is more difficult in adults, because sympioms are rare,
unspecific, and appear shwly,

The authars repart a case of a 2h-year.old patient, which
was ohservd I the rheumatology depamment due o an
imcreased bevel of creatine phosphokinase found i routime
blood tests, The patient had no additional sympoms and the
clinical fnllew-up led to Tethered Spinal Cord Syndrome diag
nosis. It is imparant to reinforee that, inthe absence of symp
omE, clinksal evaluation wWas mersly arienied I'r\_u the |_'|'|.'|I'|n|:'$.
found during patient cxamination

Keywaords: Tethered Cord Syndmome, creatine phosphoki
nase.

ARTIGO SINAPSE

O Pouca sensibilidade dos Neurologistas a esta problematica

O Dificuldades na conciliacdo das atitudes pro-activas versus
reactivas por parte dos Neurocirurgioes




Spina Bifida e medula ancorada:
INTRODUCAO

« A causa + frequente de deterioracao funcional na SB é a disfuncéao
da DVP

« “A 22 causa + comum é 0 ancoramento da medula a nivel distal

Medula ancorada
e
medula ancorada sintomatica...

sinais e sintomas
Neuroldgicos
Ortopédicos
Nefro-uroldgicos

Bowman RM, Mohan A, Ito J, Seibly JM, McLone DG: Tethered cord release: a long-term study in 114 patients. J Neurosurg Pediatrics
3:181-187, 2009



Spina Bifida e medula ancorada: OBJECTIVOS
Dar a conhecer a experiéncia de ....
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“ Minorar as dificuldades e optimizar as potencialidades da crianga e da familia”

. diagndéstico e tratamento de exceléncia

prevencao das complicacdes
integracdo plena da crianga, adolescente e adulto
contribuir para a prevencao primaria
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Spina Bifida e medula ancorada: METODOLOGIA

Tipo de Disrafismos

@ielomeningocel)

B Meningocelo

@omielomenin@

B |ipomeningocelo

B Sindrome de Regressao
Caudal




Spina Bifida e medula ancorada: RESULTADOSQ

Tipo de disrafismo Total
Mielomenigocelo 88 (94%)
Lipomielomeningocelo 8 (6%)




Spina Bifida e medula ancorada: RESULTADOS

DESANCORAMENTOS
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Spina Bifida e medula ancorada: RESULTADOS

Cord tethering

Shunt revision

1st shunt

MM repair

Foramen Magnum
Decomp.

Surgical intervention count

Age intervals (years)

Cord tethering release
Shunt revision

°shun

Closure myelomeningocele defect

Posterior fossa’descompression
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= N° de doentes
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Numero de desancoramentos
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Spina Bifida e medula ancorada: RESULTADOS

Sinais e sintomas + frequentes de ancoramento sintomatico (34/96)

Sinais piramidais nos Mls 33
Deterioracao na marcha 32
Deformacdes ortopédicas 30
Agravamento nefro-urologico 27
Dor lombar e /ou nos Mis 15
Escoliose 12

: 2 OU mais sinais/sintomas

Alteracbes da marcha / sinais piramidais MIs + agravamento nefro-

uroldgico foram as associacoes + frequentes




Spina Bifida e medula ancorada : ESCOLIOSE

Desancoramentos 12 /34

Cirurgia coluna +
desancoramento simultaneo




Spina Bifida e medula ancorada: RESULTADOS

Resultados de 41 desancoramentos em 34 doentes
(5 operados 2x e um 3x)

Desaparecimento da dor em 100%

Nao progressao da escoliose em metade dos doentes

Melhoria da FM, da marcha, da espasticidade, da disfuncao nefro-
uroldgica e estabilizacao das deformacoes ortopedicas em 2/3 dos

doentes

Em 3 doentes houve agravamento com a intervencao...



Spina Bifida e medula ancorada: CONCLUSOES

Patologia rara e complexa

Dificuldades de uniformizacao de critérios para desancoramento

Evolucdo natural da patologia versus consequéncia do
ancoramento medular

“Timing” da intervencéao

Dificuldade na avaliacao objectiva dos resultados



Spina Bifida e medula ancorada: CONCLUSOES

Morbilidade nefro-uroldgica

Silenciosa mas... causa major de mortalidade no adulto
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Spina Bifida e medula ancorada: CONCLUSOES

« Esperadas complicacdes (total ou
parcialmente evitaveis !) em 1/3 dos
casos

* Necessidade de reconhecimento da
patologia e encaminhamento
correcto do doente (fundamental a
experiéncia do Neurocirurgiao)

* Monitorizacao dos sinais
neurologicos ao longo da vida, com
conhecimento da sua repercussao
ortopédica e nefro-uroldgica.

HABILITAR A FAMILIA E O DOENTE

com o conhecimento da sintomatologia
das principais complicacdes




