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| PROLOGO

Ejercer la Pediatria de manera racional y efectiva no es una tarea facil. Los pacientes graves que
sobreviven y se cronifican plantean nuevos desafios, cada vez hay mas informacién de variable
confiabilidad y menos tiempo disponible para actualizarse, muchas intervenciones diagnosticas y
terapéuticas son riesgosas o costosas y los recursos sanitarios son siempre limitados.

Las GUIAS DE ATENCION PEDIATRICA (GAP) del Hospital de Pediatria “Juan P. Garrahan” (que
contintian el camino iniciado por los Criterios de Atencién) fueron pensadas como una herramienta
facilitadora para la asistencia de pacientes complejos (Guias de Manejo) o el uso apropiado de
tecnologias sanitarias (Guias de Utilizacion), integrando en una serie de recomendaciones practicas la
revision de la mejor evidencia cientifica disponible con la amplia experiencia acumulada por los expertos
locales en las distintas areas pediatricas abarcadas por el hospital.

Sus principales objetivos estan dirigidos a unificar criterios, facilitar el proceso de referencia y contra-
referencia con otros centros, promover la formacién continua de los profesionales pediatricos en
una atencién mds costo-efectiva, fomentar un uso mas racional de los recursos y optimizar la calidad de
vida de nuestros pacientes y sus familias.

Para poder cumplir con estos propésitos, nuestros expertos multidisciplinarios, con la asistencia
técnica de los Comités de Guias de Practica Clinica y Evaluaciéon de Tecnologias Sanitarias del
hospital y la Coordinaciéon de Investigacion Tecnologica, estan desarrollando una ardua tarea que
incluye la biisqueda exhaustiva de la literatura cientifica, la seleccion en base al andlisis critico de la mejor
evidencia disponible, y la formulacién por consenso interdisciplinario de recomendaciones flexibles y
adaptables al contexto local de cada usuario potencial de las guias.

Este proceso de cambio contempla la incorporaciéon gradual del Sistema GRADE para la clasificacion
de los niveles de evidencia y grados de recomendaciéon (ver mas adelante). La aplicaciéon de estos
criterios (ya ampliamente aceptados por la comunidad cientifica internacional) requiere de la valoracién
critica de aspectos metodolégicos de la informacién proveniente de la investigacion, asi como la
consideracion de la seguridad y costo-efectividad de las tecnologias recomendadas, pero simplifica la tarea
para el usuario de las guias, ya que se traduce en recomendaciones fuertes (hdagalo) o débiles (puede
o no hacerlo, segiin otros criterios como preferencias, accesibilidad, riesgos o costos).

Hemos incorporado a las guias otros elementos de apoyo: un Glosario que contiene las definiciones
operativas de los principales términos utilizados en las respectivas guias y los términos MeSH (Medical
Subject Headings) que utiliza MEDLINE para indexar informacion, ttiles a la hora de realizar una
biisqueda bibliografica para seleccionar las palabras claves apropiadas y asegurar su correcta escritura
en idioma inglés (en la version de cada guia disponible via Internet en la web del hospital con acceso libre a
texto completo, estos términos poseen enlaces a la pagina correspondiente de PubMed que permiten
acceder directamente para ampliar una biisqueda bibliogrdfica sobre los temas tratados).

Finalmente, cada guia se inicia con un Resumen de las recomendaciones y la ultima fecha de
actualizacion (en la web las guias son actualizadas periédicamente por los autores; las modificaciones
sustanciales seran publicadas regularmente en la version impresa como anexos). Se enuncian también las
preguntas clinicas que abarca la guia (tipo de paciente o problema al que se aplica, intervenciones que
considera, resultados de salud), y en algunas se incluyen algoritmos de decision para la consulta
rapida y tablas de evidencia donde se resaltan los estudios de mayor impacto sobre las
recomendaciones (en la web se incluyen enlaces a los articulos referenciados o sitios de interés).

Esperamos que estas nuevas estrategias sean de utilidad para los usuarios de estas guias dentro y fuera del
ambito hospitalario. Sabemos que no son perfectas sino perfectibles... pero el camino sélo se hace al andar.

Dra. Graciela Demirdjian
Coordinaciéon de Investigacion Tecnolégica — Docencia e Investigacion

Hospital de Pediatria “Juan P. Garrahan”
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| SISTEMA GRADE

Los sistemas iniciales de clasificacion de niveles de evidencia y grados de recomendacion

eran tan heterogéneos y complicados que comprenderlos como lector o aplicarlos como usuario era
dificil.

El GRADE WORKING GROUP (formado por lideres de la Medicina Basada en la Evidencia),
tomando en consideracion estas dificultades, ha promovido el consenso internacional sobre la
unificacion de criterios en el Sistema GRADE para la valoracion de grados de evidencia y
recomendacion en las guias de practica.

] :QUE ES EL SISTEMA GRADE?

El GRADE es un sistema de valoracion de la calidad de la evidencia cientifica que permite
simplificar la clasificacion de las recomendaciones en fuertes o débiles (ver TABLA).

CALIDAD DE LA EVIDENCIA RECOMENDACIONES E IMPLICANCIAS

ALTA FUERTES

Ensayos clinicos aleatorizados sin fallas de disefo o Beneficios superan riesgos y costos (o viceversa).

evidencia muy fuerte de estudios observacionales. . . . .
Aplicables a la mayoria de los pacientes sin reservas.

MEDIA DEBILES

Ensayos clinicos aleatorizados con limitaciones Beneficios en estrecho equilibrio con riesgos y costos, o
importantes o evidencia consistente de estudios bien inciertos.

observacionales.

Cualquier alternativa puede ser igualmente razonable.

BAJA . . o e , N

J Decision en cada caso individual segiin otros criterios
Estudios observacionales (cohorte, caso-control, (acceso, disponibilidad, preferencias, riesgos o costos).
serie temporal, antes-después, o serie de casos).

 cCUALES SON LAS VENTAJAS DEL SISTEMA GRADE?

Valorar adecuadamente la evidencia cientifica requiere considerar miultiples aspectos
metodoldgicos que exceden la simple clasificacién en base al disefio del estudio. Si bien los
ensayos clinicos controlados y aleatorizados (ECA) o las revisiones sistematicas (RS)
basadas en ellos se consideran el maximo nivel de evidencia cientifica, estos estudios pueden tener
limitaciones para su aplicabilidad o fallas metodoldgicas que generen sesgos o desviaciones al
estimar los resultados. Otros disefios alternativos como los estudios observacionales (cohorte
o caso-control) pueden a su vez generar evidencia muy solida o consistente cuando abarcan un
gran namero de pacientes similares a los de la practica en la vida real.

La consideracion de estos y otros factores que sustentan las recomendaciones es una tarea que
requiere equipos interdisciplinarios que sumen al entrenamiento metodolégico y estadistico la
experiencia clinica necesaria para el andlisis critico de la literatura especifica. Todo este trabajo
previo facilita luego la tarea para el lector de una guia, ya que se traduce en 2 grandes categorias
de recomendaciones:
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m Recomendaciones fuertes: Surgen de evidencia de alta calidad metodologica
(generalmente ensayos aleatorizados o revisiones sistematicas) que garantizan que los
beneficios superan a los riesgos y costos en la mayoria de los pacientes. Indican que existe
suficiente evidencia para aconsejar (o desaconsejar) el uso de la intervencion diagnoéstica o
terapéutica en cuestion.

Recomendaciones débiles: Provienen de evidencia de regular o baja calidad
metodologica (generalmente estudios observacionales o series de casos) que no proveen
suficiente prueba de eficacia, sugiriendo utilizar otros criterios para tomar la decision (como
considerar los riesgos, disponibilidad, costos o preferencias de los pacientes).

f

| EN RESUMEN:

Una RECOMENDACION FUERTE equivale a un “hagalo siempre!” o bien “no lo haga nunca!”

Una RECOMENDACION DEBIL implica un “puede hacerlo, pero considere otros factores!”

Confiamos en que nuestra tarea redunde en una aplicacion mas racional y flexible de las
recomendaciones enunciadas en estas guias, para el beneficio de nuestros pacientes y un mejor
uso de los recursos de nuestro sistema de salud.

Dra. Graciela Demirdjian
Coordinacion de Investigacion Tecnologica
Docencia e Investigacion

Hospital de Pediatria “Juan P. Garrahan”
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| GLOSARIO

Mielomeningocele (MeSH: "meningomyelocele”): herniacion del tejido espinal (congénita
o raramente adquirida) a través de un defecto 6seo en la columna vertebral. La mayoria de los
defectos ocurren en la region lumbosacra. Los hallazgos clinicos incluyen paraplejia, pérdida de
sensacion en la parte inferior del cuerpo e incontinencia. Esta condicién puede estar asociada con
malformacién de Arnold-Chiari e hidrocefalia.

Vejiga neurogénica (MeSH: "neurogenic urinary bladder"): disfuncién de la vejiga
urinaria debido a enfermedad del sistema nervioso central o de las vias nerviosas involucradas
en el control de la miccion. Esta disfuncién esta a menudo asociada con enfermedad de la medula
espinal, pero puede también ser causada por enfermedad cerebral o de los nervios periféricos.

Reflujo vésico-ureteral (MeSH: "vesico-ureteral reflux"): flujo retrogrado de orina desde
la vejiga al uréter, generalmente debido a incompetencia de la valvula vésico-ureteral, que suele
producir infeccion bacteriana ascendente en el rinon.

Incontinencia vesical (MeSH: "urinary incontinence'): pérdida involuntaria de orina
como sintoma de diversos procesos patolégicos.

Infeccion urinaria (MeSH: "urinary tract infections'): respuesta inflamatoria del
epitelio del tracto urinario a la invasiéon microbiana, generalmente bacteriana, y comiinmente
asociada con bacteriuria y piuria.

Cateterismo intermitente limpio (MeSH: "intermitent urethral catheterization"):
insercion de un catéter en la uretra para drenar orina de la vejiga a intervalos requeridos.
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I OBJETIVOS Y ALCANCES DE LA GUIA

]l OBJETIVOS

Enunciar recomendaciones basadas en la mejor evidencia disponible para la evaluacion inicial de la
vejiga neurogénica, el plan de seguimiento y alternativas terapéuticas apropiadas en el paciente con
mielomeningocele (MMC).

] ALCANCES

Los alcances de la guia incluyen pacientes en edad pediatrica portadores de MMC.

I PREGUNTAS CLINICAS

1. En nifios con MMC éla evaluacion urologica oportuna para detectar vejiga neurogénica
(VN) reduce el riesgo de deterioro nefro-urolégico y la necesidad de ampliacion vesical? ¢Cudales
son los estudios anatomicos y_funcionales que deben solicitarse y con qué frecuencia?

2. En ninos con MMC y VN ¢es efectivo y seguro el cateterismo intermitente limpio (CIL)
para disminuir la incidencia de complicaciones nefrourologicas? ¢Cuando debe iniciarse y
con qué frecuencia diaria es conveniente realizarlo?

3. En pacientes portadores de MMC y VN en CIL con bacteriuria asintomatica dla
administracion de ATB es mads efectiva que la conducta expectante para evitar los episodios
de infeccion urinaria? ¢En qué casos esta indicada la profilaxis ATB? ¢Cuando es necesario
instaurar tratamiento ATB?

4. En pacientes con MMC y VN en CIL que presenten aumento de la presion intravesical en el
estudio urodinamico éla asociacion de medicacion anticolinérgica es efectiva y segura para
reducir la presion intravesical, el riesgo de deterioro del tracto urinario superior y la necesidad
de ampliacién vesical? ¢Cudles son las drogas empleadas y a qué dosis? cQué efectos adversos
pueden producir?

5. En pacientes refractarios al tratamiento médico ces efectiva la cirugia para disminuir
las complicaciones y el deterioro nefro-urolégico? cCudles son las opciones quirirgicas y en
qué pacientes tienen indicacion?

GAP 2011 MANEJO UROLOGICO DEL MIELOMENINGOCELE Pagina 11



| METODOLOGIA

l BUSQUEDA BIBLIOGRAFICA

Se realiz6 una busqueda computarizada en MEDLINE, EMBASE y COCHRANE LIBRARY, asi
como en bases de datos de Guias de Practica Clinica (GPC).

La estrategia de bisqueda incluy6 los términos MeSH: “meningomyelocele” y “neurogenic urinary
bladder”, y abarc6 articulos publicados hasta el ano 2010 inclusive.

I GRUPO DE TRABAJO

Las recomendaciones surgidas del anélisis de la evidencia cientifica analizada fueron sometidas a
una Revision por Expertos para ajustarlas a la experiencia multidisciplinaria en la practica
asistencial.

I NIVELES DE EVIDENCIA Y GRADOS DE RECOMENDACION

Sistema GRADE
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GAP 2011: Manejo Urolégico del Mielomeningocele

RESUMEN

Sintesis de las Recomendaciones
RECOMENDACIONES PARA EL MANEJO:
A. DIAGNOSTICO

Todos los nifios con mielomeningocle (MMC) deben ser asumidos como portadores de
vejiga neurogénica y ser sometidos a una evaluacién urolégica precoz y completa para
detectar pacientes de alto riesgo de deterioro nefro-urolégico 253, (NIVEL DE EVIDENCIA
MEDIO- RECOMENDACION FUERTE)

A1. EVALUACION INICIAL: La evaluacién debe hacerse mediante estudios anatémicos
por imagenes (ecografia renal y cistouretrografia) y funcionales (urodinamia,
funcion renal). (NIVEL DE EVIDENCIA MEDIO- RECOMENDACION FUERTE).
Se recomienda que se complete antes de los 4 meses de vida.

a. Ecografia renal y de vias urinarias con plenificacion vesical: tan precoz como sea
posible, después del cierre del defecto, para detectar hidronefrosis u otras alteraciones del
tracto urinario superior %9,

b. Cistouretrografia miccional (CUGM): a las 6 semanas *'* 2 para evaluar anatomia
vesical y la presencia o no de reflujo vesicoureteral (RVU) 6.

c. Urodinamia: a partir de las 6 semanas, después de superado el shock espinal por cierre
del defecto (1, 11, 12). Para informar sobre la capacidad de almacenar y vaciar la orina °.

d. Funcion renal con determinacion de creatinina: después del 7mo. dia de vida *°.

A2. SEGUIMIENTO: el paciente con vejiga neurogénica requiere control urolégico de por
vida 13- 9: 10, La funcién vesical debe ser reevaluada en forma periédica. 7 (NIVEL DE
EVIDENCIA MEDIO- RECOMENDACION FUERTE).

Hasta los 5 aitos:

a. Ecografia renal y de vias urinarias con evaluacion del volumen residual: cada 3
a 4 meses durante el primer afio de vida, cada 6 meses hasta los 2 afios y luego anualmente
hasta los 5.

b. Urodinamia: anualmente hasta los 5 aros.

c. Funcion renal: debe ser evaluada en forma periédica, especialmente en presencia de
riesgo de injuria renal (ureterohidronefrosis, RVU) ¢ *. (NIVEL DE EVIDENCIA BAJO-
RECOMENDACION FUERTE)

d. CUGM: no se repite en forma sistematica. Se realizara en pacientes con RVU, en pacientes
que abandonaron el seguimiento y tratamiento, y en ocasiones previa a cirugias urolégicas.
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A partir de los 6 aitos: El plan de seguimiento urolégico no esta consensuado en la literatura
y depende de la situacién clinica.

En el paciente urolégica y neurologicamente estable:

a. Ecografia renal y de vias urinarias con evaluacion del volumen residual (post
cateterismo o miccion voluntaria): anualmente 13.

b. Urodinamia: la solicitara el urélogo. Recomendamos realizarla anualmente.

En las siguientes situaciones existe mayor riesgo de deterioro nefrourologico y el urélogo
solicitara una evaluacion urolégica en forma individualizada °:

e cambios en los signos y/o sintomas urolégicos, ortopédicos o neurolégicos

e episodios pielonefriticos

e pacientes sometidos a tratamientos neuroquirirgicos

e pacientes con tratamientos para mejorar continencia

e en periodo de empuje puberal del crecimiento

En el paciente con cambios en el cuadro neurolégico, ortopédico o urologico:
debera realizarse evaluacion neuroquiriirgica para pesquisar: médula anclada sintomadatica,
siringo o hidromielia, incremento de la presion intracraneana por disfuncion del sistema
valvular o herniacion parcial del tronco cerebral y cerebelo 9. (NIVEL DE EVIDENCIA
MEDIO- RECOMENDACION FUERTE)

Todos los estudios diagnoésticos y procedimientos en nifios con MMC deben realizarse
utilizando productos libres de latex, dado su alto riesgo de sensibilizacion *. (NIVEL DE
EVIDENCIA MEDIO- RECOMENDACION FUERTE)

B. TRATAMIENTO

1. Iniciar cateterismo intermitente limpio (CIL) 5 veces por dia, después del nacimiento
en todos los nifios con MMC (especialmente en aquellos con signos de obstruccion del tracto
de salida) 6. (NIVEL DE EVIDENCIA MEDIO- RECOMENDACION FUERTE)

2. En nifios en CIL no indicar profilaxis antibiotica (ATB) excepto durante los primeros
meses de vida hasta que los padres se familiaricen con la técnica del CIL y se complete la
evaluacion inicial. Solo estaria indicada en pacientes con reflujo, hidronefrosis o infeccion
urinaria febril recurrente. =9 (NIVEL DE EVIDENCIA MEDIO- RECOMENDACION
FUERTE)

3. Solo los pacientes con sintomas o signos de infeccién urinaria (fiebre, malestar, dolor) con
orina turbia o maloliente, o infectados con un microorganismo particularmente virulento
deberian recibir tratamiento antibioético. * % 8 (NIVEL DE EVIDENCIA MEDIO-
RECOMENDACION FUERTE)

4. Iniciar medicacion anticolinérgica si los resultados urodinamicos ast lo indican, para
reducir la presién intravesical, el riesgo de deterioro del tracto urinario superior y la
necesidad de cirugias de ampliacién vesical. 33 (NIVEL DE EVIDENCIA MEDIO -
RECOMENDACION FUERTE)
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Oxibutinina (0,2- 0,6 mg/kg/dia en 2 6 3 dosis) o
Tolterodina (0,25 — 1 mg 2 veces por dia)
Otras (darifenacina, imipramina, propiverina, solifenacina)

El uso de medicacion alfa-bloqueante adrenérgica para disminuir la presiéon en el
tracto de salida y facilitar el vaciado vesical no ha sido probado en estudios controlados en
nifios. ¢ (NIVEL DE EVIDENCIA BAJO — RECOMENDACION DEBIL)

Iniciar un adecuado programa de manejo intestinal precoz para evitar que el
intestino neurogénico contribuya a la retencion vesical e incremente los episodios de
infeccion urinaria. 3 (NIVEL DE EVIDENCIA MEDIO - RECOMENDACION
FUERTE)

En pacientes con mala respuesta al tratamiento médico conservador considerar las
siguientes  opciones  quirurgicas: (NIVEL DE EVIDENCIA BAJO-
RECOMENDACION FUERTE)

Vesicostomia: puede ser una opciéon para el manejo temprano en pacientes con RVU
severo que no mejoran el drenaje del tracto urinario inferior con CIL, episodios reiterados
de pielonefritis y alto riesgo de deterioro renal por falta de adherencia al tratamiento. *

Inyeccion endoscopica de toxina botulinica en el detrusor: puede indicarse en
ninos refractarios al tratamiento con anticolinérgicos, con vejigas de baja capacidad y alta
presion por aumento de la actividad del detrusor. No resulta efectiva en vejigas
diverticulares con fibrosis. No existen estudios controlados que sustenten su eficacia. ©

Ampliacion vesical con segmentos intestinales: prdactica quirirgica efectiva, para
disminuir la presion e incrementar la capacidad de la vejiga. 1©

En pacientes con RVU las indicaciones de cirugia anti-reflujo son: infeccion urinaria
recurrente en pacientes con profilaxis antibiotica y CIL con técnica adecuada, y previo a
procedimientos quirurgicos para incrementar la resistencia uretral y mejorar la
continencia. 9 (NIVEL DE EVIDENCIA BAJO — RECOMENDACION FUERTE)

En pacientes con incontinencia urinaria refractaria al tratamiento conservador con
anticolinérgicos y CIL es necesario el tratamiento quirurgico. ¢ (NIVEL DE
EVIDENCIA MEDIO — RECOMENDACION FUERTE)

Este dependera de la causa de la incontinencia:

a.

b.

e

Ampliaciéon vesical: indicada cuando la causa es una vejiga de baja capacidad y alta
presion.

Procedimientos sobre el cuello vesical: para brindar continencia cuando el
mecanismo vesical es deficiente.

Cabestrillo o “sling” fascial o protésico: resulta especialmente efectivo en ninas.

d. Esfinter urinario artificial: efectivo en el 80 % de los casos. Recomendamos estricto

control posterior ya que 15 % de los pacientes presentan posteriormente deterioro vesical.

Inyecciones de materiales de abultamiento en el cuello vesical: utilizadas para
aumentar la resistencia uretral en pacientes con incontinencia leve. No hay datos de
efectividad a largo plazo *.

| Fecha de actualizacién y tiltima revisién de las recomendaciones: Julio de 2011
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| INTRODUCCION

IMIELOMENINGOCELE (MMO):

El mielomeningocele (MMC) es la causa mas comun de vejiga neurogénica y paralisis en
pediatria. Hasta hace varias décadas las complicaciones infecciosas y de la hidrocefalia eran su
mayor causa de mortalidad. A partir del desarrollo de los sistemas de derivacion
ventriculoperitoneal y la mejoria en el cuidado neonatal, las complicaciones nefroldgicas de la
vejiga neurogénica se convirtieron en una de las causas més importantes de morbimortalidad. *- 2

Cuando los pacientes son evaluados nefrourolégicamente al momento del nacimiento, s6lo un 15%
presenta alteraciones en el tracto urinario superior. Este porcentaje crece y puede llegar al 67%
cuando son evaluados por primera vez en forma tardia 3. Por esto, actualmente la evaluacion y
seguimiento uroldgico precoz son los pilares en la atenciéon del paciente con MMC.

Meninges

Quiste  Médula espinal

]l VEJIGA NEUROGENICA (VN):

Todos los nifios con MMC deben ser asumidos como portadores de vejiga neurogénica ya que el
90% presenta anomalias en la evaluacion urodinamica inicial . Del 10% de los pacientes que no
presentan alteraciones al nacimiento, un 24% las desarrollara posteriormente con el crecimiento. 7

El tipo especifico de VN varia considerablemente entre paciente y paciente. No puede
predecirse por el nivel del defecto espinal o el examen neurologico, y aun méas, muchas veces es
evolutivo, y varia en un mismo paciente a través del tiempo. *- 2

La evaluacion urodinamica de la actividad vesical y del esfinter resulta en una clasificacion de la
VN en 4 subtipos de funcionamiento del tracto urinario inferior: 13

e Tipo A: disminucién de la actividad del detrusor con aumento de la actividad del esfinter
e Tipo B: aumento de la actividad del detrusor con aumento de la actividad del esfinter
e Tipo C: disminucion de la actividad del detrusor con disminucién de la actividad del esfinter

e Tipo D: aumento de la actividad del detrusor con disminucién de la actividad del esfinter
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La evaluacion urologica completa (anatéomica y funcional) nos dara el diagnostico del tipo
especifico de VN y en relacion a éste, el riesgo de deterioro nefro-urologico secundario. El tipo de
VN puede variar en el tiempo (por el tratamiento instituido o por complicaciones
neuroquirurgicas) por lo cual la funcién vesical debe ser reevaluada en forma periodica.

La evaluacion funcional precoz, aunada al manejo activo temprano del nifio en riesgo de
deterioro, ha resultado en una reducciéon en la incidencia de dafio renal (comparado con nifos
seguidos en forma expectante en el pasado), y reduccion en la necesidad de ampliacion vesical. 5

]l FISIOPATOLOGIA

El tracto urinario inferior (TUI) esta constituido por 2 componentes de accion coordinada: la
vejiga y el tracto de salida (cuello vesical y esfinter). El TUI cumple las funciones de
almacenamiento y eliminaciéon de orina. Su inervacion depende del sistema nervioso auténomo
(simpético y parasimpatico) y el sistema nervioso somatico.

La inervacion simpatica se origina en los segmentos medulares de 770-L2 y llega a la vejiga a
través del nervio hipogastrico. Su mediador es la noradrenalina y el control se ejerce a través de
receptores beta distribuidos en el cuerpo de la vejiga y alfa predominantes en el cuello y uretra
proximal. La estimulacion de los receptores beta produce la relajacion del fondo vesical
favoreciendo el llenado. La estimulacion de los receptores alfa cierra el tracto de salida. De esta
manera el estimulo simpatico permite el almacenamiento de orina a baja presién y sin pérdidas.

La inervaciéon parasimpatica proviene de S2-S4. Sus impulsos son trasmitidos por el nervio
pélvico a la vejiga. Su mediador es la acetilcolina. Los receptores colinérgicos se encuentran
fundamentalmente en el cuerpo vesical y su estimulacion es responsable de la contracciéon
miccional para el vaciado.

Las vias somaticas provenientes de S2-S4 via nervio pudendo inervan el esfinter estriado y son
responsables del control voluntario de la miccion.

La funciéon de coordinacion de los sistemas autondémico y somatico es ejercida por centros
superiores corticales y del tronco cerebral.

En el nino con MMC la lesién medular a cualquier nivel (desde la columna cervical hasta el sacro)
rompe la integridad de estos complejos sistemas de control provocando disfunciéon neurogena
vesical. El nivel y extensién de la lesiéon congénita tiene una pobre correlacién con el tipo y
severidad del compromiso en el funcionamiento vesical. ¢
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RECOMENDACIONES PARA ELL MANEJO

| A. DIAGNOSTICO

| A1. EVALUACION UROLOGICA INICIAL:

El dano renal en el nino con MMC es prevenible con adecuada evaluacidon, seguimiento e
intervencion terapéutica oportuna. ® Todo nifio con MMC debe ser evaluado urolégicamente, aun
aquellos sin alteracion neuro-ortopédica, ya que en parte la inervaciéon del tracto urinario inferior
proviene de S2-S4, distal a la inervacién de los miembros inferiores. 2

En ninos, el nivel y la extension de la lesiéon espinal tienen escasa correlacion con el resultado
clinico. El estudio urodindmico y la clasificaciéon funcional permite definir la severidad de la
patologia, evaluar el riesgo de deterioro renal y planear los tratamientos. En condiciones normales
la vejiga y el esfinter son dos unidades trabajando en armonia, constituyendo una tnica unidad
funcional. La evaluacion inicial del paciente debera brindar informacién sobre el estado de cada
unidad y definir el tipo de disfuncion. ©

La evaluacion debe hacerse mediante estudios por imagenes y funcionales:

a. Ecografia renal y de vias urinarias con planificacion vesical: Debe ser realizadas tan
temprano como sea posible después del nacimiento. Permitirad detectar hidronefrosis u otras
alteraciones del tracto urinario superior. ¢ ©

b. Cistouretrografia miccional (CUGM): Brinda informacion sobre el tracto urinario
inferior. ¢ Proporcionara datos sobre la anatomia y una aproximacién a su funcionamiento.
Informara sobre la presencia o no de reflujo vésico-ureteral (RVU).

Estos estudios informaradn sobre el estado de los tractos urinarios superior e inferior,
diagnosticaran hidronefrosis y/o RVU. ¢

c. Funcion renal con determinacion de la creatinina: después del 7mo. dia de vida. *°

d. Urodinamia: brinda informacion sobre la capacidad de almacenar y vaciar la orina. Se la
considera parte mandatoria de la evaluacién, ya que los tratamientos dependen de un
diagnostico correcto de las alteraciones en estas capacidades. Determina:

e capacidad vesical

e presion de llenado vesical

e presion intravesical en el momento que comienza el goteo uretral (PP)
e presencia o ausencia de actividad refleja del detrusor

e competencia de los mecanismos esfinterianos

e grado de coordinacion entre el detrusor y el mecanismo esfinteriano
e patrén de vaciado

e volumen residual postmiccional ©
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La CUGM y la urodinamia deben ser realizadas por lo menos 6 semanas después del cierre del
defecto, periodo en que se espera que el shock espinal sea superado. ** *> * Combinadas con la
evaluacion del tracto urinario superior deben ser repetidas a intervalos regulares. ® La
evaluacion uroldgica inicial anatomica (ecografia y CUGM) y funcional (urodinamia)
permite identificar el subgrupo de pacientes en mayor riesgo de dafio nefrourolégico. 13

I A2. EVALUACION DEL RIESGO DE DETERIORO RENAL:

Los parametros urodindmicos de capacidad y acomodacion disminuida (por aumento de la
actividad del detrusor) y alta presion de goteo (punto de pérdida) por aumento de la actividad
esfinteriana son factores predictivos de deterioro renal (Vejiga Tipo B). En vejigas de estas
caracteristicas es menos probable la resolucion del RVU. ©

La presencia de ureterohidronefrosis en la ecografia y RVU demostrable en la CUGM se
correlaciona con mayor riesgo de injuria renal y pueden ser considerados de alto riesgo renal. *

I A3. PLAN DE SEGUIMIENTO:

El paciente con vejiga neurogénica requiere control urologico de por vida. ¢ La distinta
posibilidad de afectacion renal (definida en funcién del tipo de vejiga neurogénica) condiciona
la frecuencia de los controles uroldgicos, por imagenes y urodinamicos.

A modo orientativo podemos sugerir las siguientes recomendaciones para la supervision de
nifnos con mielomeningocele: (modificadas de 13-9-10)

a. Ecografia renal y de vias urinarias con evaluacion del volumen residual: cada 3-4
meses durante el 1° ano de vida, cada 6 meses hasta los 2 anos y luego anual hasta los 5 anos.

b. Urodinamia: anualmente hasta los 5 anos.

c. CUGM: se repetira en el paciente con RVU, previo a cirugia urolégica y en aquellos pacientes
que hayan abandonado el tratamiento y seguimiento.

Es escasa la bibliografia con recomendaciones sobre el plan de seguimiento urolégico a
partir de los 5 anos. En el paciente estable neurolégica y urolégicamente, con una continencia
vesical adecuada, recomendamos control con ecografia renal y de vias urinarias con
evaluacion de residuo vesical (post cateterismo o miccion voluntaria segin corresponda)
anualmente. '3 La indicacion de estudio urodinamico la realiza el urélogo en forma
individualizada, en funci6on de la evolucién clinica y los hallazgos ecograficos. Recomendamos
realizarla anualmente.

Existen situaciones que hacen necesario aumentar la frecuencia de los estudios urolégicos:
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e Cambios en la sintomatologia urolégica 6

e Episodios pielonefriticos reiterados

e Cambios en los signos y/o sintomas ortopédicos y neurologicos ©

e Planificacién de tratamientos para mejorar o lograr continencia

e  Complicaciones neuroquirurgicas ©

e  Periodo de empuje puberal

Estas situaciones pueden ser causa o expresion de alteraciones en el funcionamiento vesical, que

ponen al nino en riesgo de deterioro nefrourolégico y hacen necesaria la reevaluaciéon
urolégica completa.

Siempre debe recordarse que la lesion neuroldgica en el MMC en un proceso dinamico, en el
cual pueden ocurrir cambios especialmente en la temprana infancia y durante el empuje de
crecimiento de la pubertad.

Se debe realizar una evaluacion neuroquirargica ante cualquier cambio en el cuadro
neurologico, ortopédico o uroldogico. Esta evaluacion neurologica podra evidenciar una médula
anclada sintomatica, siringo o hidromielia, incremento de la presion intracraneal por disfuncion
del sistema valvular o herniacion parcial del tronco cerebral y cerebelo. ©
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| B. TRATAMIENTO

El tratamiento de la vejiga neurogénica esta orientado a un fin primordial que es la preservaciéon
de la funcién renal y vesical, y a un fin secundario pero importante que es la adquisicion de
continencia. Los hallazgos urodinamicos son los que indican el tipo de intervencion necesaria. 3

Los nihos manejados tempranamente con cateterismo intermitente limpio (CIL) y
medicacion anticolinérgica para reducir la presidon intravesical disminuyen radicalmente la
posibilidad de deterioro del tracto urinario superior. Ademas, cuando se indica tempranamente es
mas facil de aprender para los padres y de aceptar para el nifio. El CIL deberia ser comenzado
después del nacimiento en todos los nifos, especialmente en aquellos con signos de obstruccion del
tracto de salida. ¢

Se ha sugerido que el incremento sostenido de la presion vesical genera cambios fibroproliferativos
de la pared vesical que ulteriormente causa pérdida de la elasticidad y acomodacion, con progresiva
elevacion de la presion. El tratamiento anticolinérgico y el CIL indicado precozmente pueden
prevenir estos cambios en algunos pacientes reducir la necesidad de realizar ampliaciones
vesicales. ©

El intestino neurogénico con constipacion e incontinencia puede interferir con el tratamiento
satisfactorio de la vejiga. Las heces retenidas pueden disminuir la capacidad vesical, provocar
aumento de la inestabilidad del detrusor, contribuir a la retencidén vesical e incrementar los
episodios de infeccion urinaria. Por este motivo es necesario también un adecuado programa de
manejo intestinal. 13

I B1. CATETERISMO INTERMITENTE LIMPIO (CIL):

El cateterismo intermitente es la primera eleccion de tratamiento para vaciar la vejiga en
forma adecuada y segura. Es ademas de sumo valor para mejorar la continencia. Una amplia
variedad de materiales utilizados no parecen afectar su eficacia y seguridad si son tenidos en
cuenta algunos principios basicos: educacién y entrenamiento apropiado, técnica limpia,
atraumatica y una buena aceptacion familiar. Puede indicarse desde el periodo neonatal. *3

Para el procedimiento se utilizan catéteres de un calibre que varia con la edad del nifio. Previo a
su colocacidn se realiza higiene con agua y jabon neutro de los genitales del nifio y de las manos
del operador. Los catéteres pueden ser lavados y reutilizados varias veces. La atencion que debe
prestarse al cuidado del catéter para CIL es controversial. Aun con cuidado minimo las
infecciones urinarias (IU) sintomaéticas son raras. *7

En neonatos varones, varones con uretra sensible, pacientes con reconstruccion quirdrgica del
cuello vesical o apendicovesicostomia continente, pacientes con historia de falso pasaje o estrictura
uretral puede ser conveniente el uso de catéteres lubricados, hidrofilicos los cuales tienen un 9o—
95 % menos de friccion que los catéteres comunes. 2

La frecuencia del CIL es indicada por el urélogo, pero habitualmente se realiza 5 veces al dia. Es
conveniente su acoplamiento a otras rutinas de la vida diaria tales como al levantarse, antes de
almorzar, etc.
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Las complicaciones del CIL son infrecuentes e incluyen: uretritis, estrechez uretral, falsa via,
orquiepididimitis, y anudamiento de la sonda (vinculado a un mal entrenamiento). *7

Deberia indicarse profilaxis antibiotica (ATB) los primeros meses de vida, hasta que los
padres se familiaricen con la técnica. Luego debera ser suspendida, a menos que el nifio tenga
reflujo, hidronefrosis o infeccion urinaria recurrente. 214:1 E]l uso inadecuado de antibioéticos
puede provocar incremento de las infecciones urinarias por desarrollo de cepas resistentes. 18

Alrededor de los 6 anos de edad la mayoria de los nifios desarrollan las destrezas necesarias para
realizar el autocateterismo. '3 En nifios con dificultades para realizar su cateterismo uretral (por
ejemplo una nina en silla de ruedas) puede realizarse un estoma abdominal continente. ¢ El
estoma puede estar oculto en el ombligo por lo que los cambios cosméticos son minimos. Para la
confeccién del canal cateterizable a la vejiga se utiliza usualmente el apéndice, o en su defecto un
segmento intestino si aquél no esta disponible.

I B2. TRATAMIENTO MEDICAMENTOSO:

Las medicaciones mas utilizadas para disminuir la presion intravesical son la oxibutinina y la
tolterodina.

La mayoria de los estudios han sido realizados con oxibutinina, y si bien la respuesta clinica es
indudable, el nivel de evidencia es bajo porque no hay estudios controlados. 33

La dosis usual para la oxibutinina es de 0,2 — 0,6 mg/kg/dia en 2 6 3 dosis, y para la
tolterodina 0,25-1 mg 2 veces por dia. * La oxibutinina tiene efectos adversos
significativos: rubor facial, boca seca, alteracion del humor. 2

Actualmente se realizan tratamientos combinados con altas dosis de anticolinérgicos en
pacientes no respondedores a las dosis acostumbradas, con el fin de evitar la realizacion de una
cistoplastia de ampliacion.

El uso de medicacion para facilitar el vaciado vesical no ha sido bien estudiado en nifios; algunos
estudios reportaron buena respuesta a alfa-bloqueantes adrenérgicos pero se requieren
estudios controlados y seguimiento a largo plazo.°

I B3. TRATAMIENTO QUIRURGICO:

En pacientes con mala respuesta al tratamiento médico conservador pueden plantearse las
siguientes opciones quirurgicas:

o Vesicostomia: Més frecuente en el pasado, puede ser otra opcién para el manejo temprano.
La indicacion fundamental esti en relaciébn con episodios reiterados de pielonefritis.
Raramente se realiza por falta de adherencia al tratamiento en un paciente con alto riesgo de
deterioro renal. *
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Inyeccion endoscépica de toxina botulinica en el detrusor: En nifios con vejigas de
baja capacidad y alta presiéon refractarias al tratamiento con anticolinérgicos, una nueva
alternativa de tratamiento es la toxina botulinica. Si bien se carece de estudios controlados
que la sustenten, la inyeccion parece segura y efectiva en vejigas con aumento de la actividad
del detrusor. En vejigas con fibrosis no seria 1til. El efecto de la toxina no seria permanente, y
actualmente no es claro cuantas veces puede repetirse el tratamiento. En adultos el tratamiento
repetido ha demostrado ser seguro. ©

Ampliacion vesical con segmentos intestinales: Se ha convertido en una practica
comun para disminuir la presidon e incrementar la capacidad de la vejiga, convirtiéndola en un
organo méas seguro y eficaz de almacenamiento de la orina. Las desventajas incluyen la
producciéon aumentada de moco (que puede dificultar el cateterismo y servir de ntcleo para la
formacion de calculos), el disbalance electrolitico, y el riesgo recientemente documentado de
cancer en el segmento empleado. *©

GAP 2011 MANEJO UROLOGICO DEL MIELOMENINGOCELE Pagina 23



] C. COMPLICACIONES

I C1. INFECCION URINARIA

En mas de la mitad de los nifios en CIL se constata bacteriuria. Existe fuerte evidencia para no
indicar tratamiento ATB cuando esta bacteriuria es asintomatica. ¢

Si bien la realizacién de cateterismo intermitente aumenta la incidencia de bacteriuria
asintomatica (60-70% versus 30%), disminuye la frecuencia de infecciéon urinaria (20%
versus 40%) en comparacion con nifios seguidos en forma expectante. ©

Solo los pacientes con sintomas o signos de infeccion urinaria (fiebre, malestar, dolor) con
orina turbia o maloliente, o infectados con un microorganismo particularmente virulento deberian
recibir tratamiento antibiético. 219

No se ha encontrado evidencia de asociacion entre el nimero de infecciones urinarias y el tipo de
catéter usado (estéril versus lavado y reutilizacion). 1516

I C2. REFLUJO VESICO-URETERAL (RVU):

Ocurre RVU en 3-5% de los neonatos con MMC, usualmente asociado a mala acomodacion,
hiperactividad del detrusor o disinergia vesicoesfinteriana. Sin tratamiento, la incidencia de

RVU en estos ninos en riesgo se incrementa con el tiempo hasta afectar al 30-40% a los 5 afos de
edad.

En pacientes con RVU el tratamiento con CIL y anticolinérgicos permite la resolucion en el
30 al 55% de los casos.

Raramente se requiere en la actualidad la realizacion de vesicostomia. Este tratamiento se
reserva para ninos con RVU severo que no mejoran el drenaje del tracto urinario superior con
CILy cuando se producen episodios reiterados de pielonefritis.

Los pacientes con RVU usualmente deberian recibir profilaxis ATB para reducir la incidencia de
pielonefritis, la cual puede potencialmente llevar a dano renal. ¢

Las indicaciones de cirugia anti-reflujo son similares a las de nifios con funcién vesical
normal: IU recurrente en pacientes recibiendo profilaxis ATB y adecuada técnica de CIL,
ureterohidronefrosis persistente, y procedimientos quirargicos para incrementar la
resistencia uretral y corregir la incontinencia urinaria. ¢
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I C3. INCONTINENCIA VESICAL:

Este es un problema de interés creciente. Se considera ideal que una continencia socialmente
aceptable sea adquirida para la época de la escolarizacion del niho, cuando se incrementa su
contacto social con pares. Los nifios continentes tienen mayor autoestima y aceptacion social que
los nifios incontinentes.

Los intentos iniciales de adquirir continencia se realizan mediante el tratamiento conservador
con anticolinérgicos y CIL. 9 Cuando estas medidas fallan en mantener una adecuada
continencia vesical, son necesarios tratamientos mas agresivos probablemente quirtrgicos:

La ampliacion vesical habitualmente es suficiente cuando la causa es solo una vejiga de baja
capacidad y alta presion.

Cuando el mecanismo esfinteriano es deficiente es necesario realizar procedimientos sobre
el cuello vesical para brindar continencia. *5

La realizacion de un cabestrillo o “sling” fascial o protésico que sostiene el cuello vesical
y lo aproxima contra la superficie inferior del pubis resulta muy efectivo especialmente en
ninas. Se ha utilizado material artificial, submucosa del intestino delgado 2*y una envoltura de
fascia del musculo recto anterior alrededor del cuello vesical 22. Cada una de estas operaciones
requiere el uso de CIL para vaciar la vejiga luego del procedimiento.

El esfinter urinario artificial 23 24 25 cierra el tracto de salida vesical y su mecanismo de
accion permite el vaciado a baja presion. Si el paciente puede vaciar su vejiga espontaneamente
antes del implante del dispositivo, podra efectuarlo después, sin necesidad de CIL.
Recomendamos evaluar el volumen residual en forma periédica. Los resultados a largo plazo
del esfinter artificial muestran que es una opcién viable en nifios con disfuncion vesical
neurdgena con una efectividad del 80%en la resolucion de la incontinencia. 26 27 28 29 9
También debemos tener en cuenta que se describe aproximadamente en un 15% de los
pacientes cambios en el comportamiento del detrusor luego del implante, que generan
deterioro en la acomodacién con posibilidad de generar dafio renal. Es por esto que resulta
sumamente importante el estricto control ecografico y urodindmico luego de su colocacion,
para detectar pacientes en riesgo.

Actualmente las inyecciones de materiales de abultamiento en el cuello vesical son
utilizadas para aumentar la resistencia uretral en pacientes con incontinencia leve, pero aun no
hay datos sobre efectividad a largo plazo. ¢

Es esencial que se establezca un sistema seguro de almacenamiento y vaciado vesical
en la nifiez. La vejiga nunca mejora con el tiempo y la reconstruccion quirdrgica se vuelve
progresivamente mas dificil. La independencia en la vida adulta solo es posible con una intensa
preparacion en la infancia. 2°
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| C4. ALERGIA AL LATEX:

Como consecuencia de su reiterada exposicion los pacientes con MMC tienen alta prevalencia de
sensibilizacion al latex (35- 75%). Se recomienda que todos los nifios con MMC sean
considerados en riesgo de presentar reacciones alérgicas al latex y realizar todos los
estudios diagnosticos y procedimientos utilizando productos libres de latex. *

Puede encontrarse informacion adicional interesante para profesionales y padres en la

pagina web de la Spina Bifida Association (www.sbaa.org)
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