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INTRODUÇÃO 

Apresentação da diretriz: escopo e finalidades

As linhas de cuidado em saúde têm como objetivo promover a organização dos caminhos a serem 
percorridos pelos usuários de forma mais racional, sistêmica e humanizada, a fim de garantir que os re-
cursos necessários em razão do diagnóstico e terapêutica prescrita sejam disponibilizados em tempo 
oportuno. Elas são estratégicas, principalmente, para problemas de saúde prioritários e de relevância 
epidemiológica, para condições crônicas e complexas em saúde e que demandem cuidados prolon-
gados ou reabilitação. 

O desenho das linhas de cuidado parte dos protocolos/diretrizes clínicas e da definição de um 
conjunto de parâmetros e recomendações estratégicas para organização do cuidado e dos serviços 
de saúde. Este processo permite a disponibilização de informações para programação e planejamento 
da rede de serviços de saúde, a qualificação do cuidado, a promoção de melhorias na coordenação, 
na regulação e acesso aos serviços, maior racionalidade e adequação no uso dos recursos em saúde  
e apoio na tomada de decisão clínica.

Nas últimas décadas, ocorreu relevante mudança nos padrões de elaboração das rotinas e protoco-
los nos serviços de saúde, migrando para o modelo de diretrizes baseadas em evidências. Uma DC ba-
seada em evidências tem por finalidade oferecer maior benefício, reduzir a chance de danos à saúde, 
além de otimizar os custos destinados à saúde. É capaz de subsidiar não só os profissionais de saúde 
envolvidos, mas aqueles que desempenham atividades na gestão. (Brasil, 2016 http://conitec.gov.br/
images/Relatorios/2016/Diretrizes_Metodologicas_WEB.pdf)

Na perspectiva do cuidado à criança e no que diz respeito às políticas nacionais, destaca-se a es-
truturação da Rede Cegonha, iniciativa voltada a agregar os esforços e estratégias de qualificação do 
acesso e do cuidado materno, neonatal e infantil. No entanto, a mortalidade neonatal precoce ainda 
se mantém como o principal componente na ocorrência dos óbitos infantis, sendo as malformações 
congênitas a segunda principal causa de morbimortalidade neonatal e uma das principais demandas 
de serviços especializados – ambulatoriais e hospitalares.

Dados da Organização Mundial da Saúde (OMS) demonstram que as anomalias congênitas estão 
entre as principais causas de mortalidade infantil, condições crônicas e incapacidade no mundo. Estas 
constatações não são recentes e já levaram muitos países a congregarem esforços para a qualifica-
ção dos seus dados epidemiológicos, elaboração de diretrizes diagnóstico-terapêuticas e definição de 
centros de referências para as anomalias congênitas.

Considerando que o manejo de recém-nascidos com malformações congênitas (MCs) se torna 
complexo, principalmente, diante dos profissionais cujo manejo não é habitual, o desenvolvimento 
de um documento capaz de direcionar a equipe de saúde é fundamental. 

http://conitec.gov.br/images/Relatorios/2016/Diretrizes_Metodologicas_WEB.pdf
http://conitec.gov.br/images/Relatorios/2016/Diretrizes_Metodologicas_WEB.pdf
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O objetivo deste documento de revisão foi traçar uma linha de cuidados para os recém-nascidos 
com Mielomeningocele – Disrafismo espinhal aberto, baseado em evidências, na perspectiva do Siste-
ma Único de Saúde, tentando definir estratégias que possam ser factíveis e que possam ser utilizadas 
por todos que tenham acesso a este documento.

As recomendações representam as melhores evidências disponíveis na literatura atual e, quando 
ausente a evidência, realizou-se consenso com os principais especialistas do Brasil. 

A elaboração de diretrizes clínicas, atualmente, tem sido uma importante estratégia, principalmen-
te, na perspectiva do Sistema Único de Saúde brasileiro, considerando que se traduz como ferramenta 
capaz de direcionar e padronizar o cuidado multiprofissional baseado na melhor evidência científica 
disponível. 

A quem esta diretriz se destina

Esta DC foi construída para os profissionais de saúde, gestores, usuários, cuidadores e pesquisado-
res da área de saúde.
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MÉTODOS

Processo de elaboração da diretriz

Para a elaboração de diretrizes há necessidade de se acompanhar várias etapas de revisão da lite-
ratura, assim como a análise crítica realizada por especialistas, através do debate e conclusão das evi-
dências, até o consenso ou recomendação. Estas etapas são abarcadas na recomendação da Portaria 
SAS/MS no 375, de 10 de novembro de 2009 (Brasil, 2009).

Sendo assim, o processo teve início em janeiro de 2015, quando foi constituído um comitê gestor 
com representantes da Fundação Oswaldo Cruz/Instituto Fernandes Figueira, e posterior seleção de 
profissionais com experiência e saber de diversas instituições, os quais foram convidados para partici-
par do processo de elaboração deste documento. 

O processo de revisão da literatura, a escolha das melhores evidências e, por fim, a opinião dos 
especialistas envolvidos seguiram as recomendações de KISCH (2001), com algumas modificações.

A organização de Comitê Gestor do processo foi representada por líderes da Fundação Oswaldo 
Cruz/Instituto Fernandes Figueira, Universidade Federal Fluminense, Universidade Estadual do Rio  
de Janeiro, Rede Sarah, Universidade de Campinas e Universidade de Ribeirão Preto. Cada um desses 
líderes representava áreas dentro do contexto da assistência ao recém-nascido (RN) na perspectiva da 
integralidade. As áreas envolvidas foram: (1) Obstetrícia (pré-natal, parto e nascimento); (2) Neonato-
logia 1 (Cuidados Imediatos e Transporte); (3) Neonatologia 2 (Manejo clínico na UTIN); e (4) Acompa-
nhamento ambulatorial. Os líderes identificaram profissionais que participaram da seleção e revisão 
das evidências.

A busca pela melhor evidência foi realizada através da estratégia PICO. PICO representa um acrôni-
mo para Paciente, Intervenção, Comparação e “Outcomes” (desfecho). Dentro da Prática Baseada em 
Evidência (PBE), esses quatro componentes são os elementos fundamentais da questão de pesquisa 
e da construção da pergunta para a busca bibliográfica de evidências. A Pergunta de pesquisa ade-
quada (bem construída) possibilita a definição correta de quais informações (evidências) são neces-
sárias para a resolução da questão clínica de pesquisa. Cada grupo trabalhou na seleção e revisão 
das evidências encontradas, além da avaliação do nível de evidência dos estudos. Para avaliar o nível  
de evidência, utilizou-se a classificação do Oxford Centre for Evidence-Based Medicine. Posteriormen-
te, foi desenvolvido o texto, privilegiando as graduações da força das recomendações.

Após a seleção e construção do primeiro texto, realizou-se a revisão do texto proposto, com retorno 
aos líderes de equipe pelo Comitê gestor. Foram realizadas duas oficinas de trabalho presenciais com 
todo o grupo de trabalho para discutir os pontos divergentes e ajustar o texto. 

Sobre as funções do Comitê Gestor e das equipes de trabalho, destacam-se:

 – Delinear o escopo da diretriz,
 – Buscar na literatura na área de ciências da saúde as evidências disponíveis, sintetizando  

e qualificando-as segundo níveis de recomendação,
 – Construir texto da diretriz com recomendações mais robustas que preenchessem os “vazios” 

de informações apontados pelo comitê gestor, elaborando o texto conforme hierarquia de 
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evidências (revisões sistemáticas com ou sem metanálises, ensaios clínicos randomizados, 
grandes estudos observacionais com mínimo de risco de viés, etc.),

 – Analisar as contribuições recebidas durante o processo da consulta pública, acatando  
e retificando as cabíveis. 

Estratégia de busca da literatura 

Foram utilizadas as seguintes plataformas de busca: PubMed, Biblioteca Cochrane, Scielo, Lilacs, 
além de manuais e livros textos. O limite de tempo para a pesquisa dos artigos foi de janeiro de 2000 
a março de 2020, tendo sido selecionados artigos publicados em português, inglês e espanhol. Em-
pregou-se o filtro de idade do paciente entre o nascimento e 1 mês de vida, assim como o filtro com  
a palavra “humanos”. 

Para a linha de cuidado de pré-natal e rastreamento, o limite foi expandido até 1980, pela relevância 
dos artigos nesse período. Os descritores utilizados foram: Open Spina Bifida OR Meningomyelocele OR 
Myelomeningocele OR Neural Tube Defects AND Infant Prenatal OR Screening. Encontraram-se 4.226 
artigos e, após seleção por dois pesquisadores, foram indicados 36 para leitura na íntegra e 15 foram 
utilizados para a redação do texto final.

Para a linha de cuidado de manuseio na sala de parto e transporte, os descritores utilizados foram: 
Meningomyelocele OR Myelomeningocele OR Neural Tube Defects AND Infant OR Newborn OR Neona-
te OR Neonatal, AND Transport OR Transportation OR Neonatal Transport, AND Delivery Room OR Labor 
Room AND Treament OR Management. Encontraram-se 554 artigos e, após seleção por dois pesquisa-
dores foram indicados 55 para leitura na íntegra e 17 foram utilizados para a redação do texto final. 

Para elaboração da parte da diretriz sobre abordagem neurocirúrgica da MMC, os descritores uti-
lizados e o quantitativo de artigos encontrados foram: myelomeningocele AND hydrocephalus AND 
complications, com 658 artigos encontrados, tendo sido selecionados 45 para leitura e utilizados sete 
para a redação final; myelomeningocele AND surgery AND postnatal, com 144 artigos encontrados, 
tendo sido selecionados 37 para leitura e utilizados sete para a redação final; myelomeningocele AND 
Chiari AND surgery, com 304 artigos encontrados, tendo sido selecionados 35 para leitura e utilizados 
19 para a redação final do texto.

Para elaboração do texto sobre acompanhamento ambulatorial, foram utilizados os seguintes 
descritores: “Meningomyelocele”[Mesh]) AND “Caregivers”; “Meningomyelocele”[Mesh]) AND “com-
plications”; “Meningomyelocele”[Mesh]) AND “Follow-Up Studies”; “Meningomyelocele”[Mesh]) AND 
“Rehabilitation”. Para cada descritor foram utilizados os filtros de período de publicação, Humans, 
English, French, Spanish, Infant: birth-23 months, Preschool Child: 2-5 years; (2) Systematic Reviews.  
A revisão foi realizada sempre por dois pesquisadores.

Quando utilizados os descritores Meningomyelocele and Caregivers, foram encontrados quatro ar-
tigos e nenhum selecionado para o texto. Com os descritores Meningomyelocele and Complications, 
330 artigos foram encontrados, 41 foram lidos na íntegra e 23 utilizados para confecção do texto. Para 
os descritores Meningomyelocole and Follow up, 111 artigos foram encontrados, 21 selecionados para 
leitura e 10 utilizados para o texto. Com os descritores Meningomyelocele and Rehabilitation, foram 
encontrados 37 artigos, seis foram selecionados para leitura na íntegra e dois utilizados para o texto. 
Além dos artigos que emergiram da busca sistematizada, foram acrescidas fontes bibliográficas a de-
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pender da necessidade julgada pelos especialistas de abarcar questões relevantes, perfazendo um 
total de 43 referências utilizadas para a redação final do texto.

Com o objetivo principal de auxiliar o profissional de saúde na tomada de decisões frente ao recém-
-nascido com malformação, esta diretriz utilizou o grau de recomendação associado à citação da biblio-
grafia correspondente. Tal prática demonstra maior transparência da origem das informações utilizadas 
para o documento, assim como ajuda na avaliação crítica do leitor. (Figura 1)
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Nível de Evidência Científica por Tipo de Estudo - “Oxford Centre for Evidence-based Medicine” - 
última atualização maio de 2001

Grau de  
Recomendação

Nível de  
Evidência

Tratamento/ Prevenção  
– Etiologia Diagnóstico

A

1ª

Revisão Sistemática  
(com homogeneidade)  
de Ensaios Clínicos  
Controlados  
e Randomizados

Revisão Sistemática (com  
homogeneidade) de Estudos 
Diagnósticos nível 1 Critério  
Diagnóstico de estudos nível 1B, 
em diferentes centros clínicos

1B

Ensaio Clínico Controlado  
e Randomizado com  
Intervalo de Confiança  
Estreito

Coorte validada, com bom  
padrão de referência Critério 
Diagnóstico testado em um  
único centro clínico

1C Resultados Terapêuticos  
do tipo “tudo ou nada”

Sensibilidade e Especificidade 
próximas de 100%

B

2ª
Revisão Sistemática “ 
(com homogeneidade)  
de Estudos de Coorte

Revisão Sistemática (com  
homogeneidade) de estudos  
diagnósticos de nível > 2

2B
Estudo de Coorte (incluindo  
Ensaio Clínico Randomizado  
de Menor Qualidade)

Coorte Exploratória com bom  
padrão de referência Critério  
Diagnóstico derivado ou validado 
em amostras fragmentadas ou 
banco de dados

2C
Observação de Resultados  
Terapêuticos (outcomes  
research) Estudo Ecológico

3ª
Revisão Sistemática  
(com homogeneidade)  
de Estudos Caso-Controle

Revisão Sistemática (com  
homogeneidade) de estudos  
diagnósticos de nível > 3B

3B Estudo Caso-Controle

Seleção não consecutiva  
de casos, ou padrão de referência 
aplicado de forma pouco  
consistente

C 4
Relato de Casos (incluindo  
Coorte ou Caso-Controle  
de menor qualidade)

Estudo caso-controle; ou padrão 
de referência pobre ou não 
 independente

D 5 Opinião desprovida de avaliação crítica ou baseada em matérias  
básicas (estudo fisiológico ou estudo com animais)

Figura 1 – Nível de Evidência Científica por Tipo de Estudo - “Oxford Centre for Evidence-based Medicine” -  
última atualização maio de 2001
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RECOMENDAÇÕES 

Capítulo 1– Pré-natal e rastreio 

É importante ressaltar que, em contraste com outras defeitos congênitos (DCs), a prevenção primá-
ria para os defeitos do tubo neural (DTNs) é possível com o uso do ácido fólico (De-Regil et al., 2010). 
Nos humanos, a suplementação periconcepcional de ácido fólico é capaz de reduzir a incidência de 
DTNs em até 70% das vezes (Denny et al., 2013). 

São considerados grupos de risco para defeitos do tubo neural (FEBRASGO, 2012):

n  Idade: O efeito da idade materna no risco de DTNs é geralmente pequeno, porém, o risco 
tende a ser mais elevado em mães mais velhas ou muito jovens.

n Paridade: Estudos têm demonstrado tanto um “risco moderado em mulheres multípa-
ras – após o terceiro filho”, como um risco aumentado em primíparas (ELWOOD, LITTLE, 
ELWOOD, 1992).

n Perda gestacional anterior: Uma associação entre as DTNs e abortos espontâneos anterio-
res tem sido observada em vários estudos (CANFIELD, 1996).

n Gestação múltipla: A relação entre DTNs e gestações múltiplas é complexa e não foi ainda 
completamente elucidada. Existe alguma evidência para sugerir que o processo de gemi-
nação em si pode estar associado com um risco mais elevado para DTNs (WINDHAM,1982).

n Obesidade: A obesidade materna e índice de massa corporal elevado têm sido consisten-
temente associados a um risco aumentado de DTNs. Índice de massa corporal > 29 dupli-
ca o risco para a enfermidade (HENDRICKS, 2001).

O diabetes materno tem sido considerado um fator de risco para DTNs, embora a associação 
raramente tenha sido testada em análise multivariada (HENDRICKS, 2001).

A gripe, resfriado ou uma doença febril no primeiro trimestre foram associados com um aumento 
de duas a três vezes no risco de DTNs (SHAW, 1998). A exposição ao calor, em geral, tem sido associada 
a um risco aumentado para DTNs (MILUNSKY, 1992). O uso da banheira de água quente no primeiro 
trimestre foi associado com um aumento de três vezes no risco, e qualquer combinação de uso da ba-
nheira de hidromassagem, uma doença febril ou o uso da sauna foi associado com um aumento de seis 
vezes no risco.

n Status socioeconômico dos pais: Taxas mais elevadas de DTNs foram relatadas em popula-
ções com nível socioeconômico mais baixo. 

n Exposições ocupacionais dos pais: Estudos de ocupação dos pais e a ocorrência de DTNs 
encontraram proporções maiores de chance associadas com ocupações tanto paternas  
e maternas incluindo solda, transporte, pintura (paterna), limpeza, ocupações de saúde 
(enfermagem, odontologia) e agricultura (BLATTER, 1996).

n Fatores dietéticos e outras exposições: Alguns medicamentos (incluindo medicamentos 
anticonvulsivantes) estão associados com risco aumentado para DTNs. 

n Ocorrência anterior de DTN: Uma vez que uma mãe teve um filho com um DTN, os riscos  
de recorrência são marcadamente mais elevados do que os riscos da população relata-
dos de uma primeira gravidez. Cada gravidez subsequente afetada por DTN quase triplica  
o risco de uma posterior gravidez também afetada para DTN.
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Recomendações

 – Todas as mulheres que planejem engravidar ou que sejam capazes de se tornarem ges-
tantes devem tomar 400 microgramas de ácido fólico diariamente. A suplementação deve 
começar pelo menos um mês antes e continuar pelas primeiras 12 semanas de gestação 
(grau de recomendação A e nível de evidência 1A). 

 – Mulheres que possuam antecedente de filho com defeito de tubo neural devem tomar  
4 miligramas (4.000 microgramas) de ácido fólico diariamente. A suplementação deve ser 
iniciada três meses antes da gestação e continuar por até 12 semanas de idade gestacional 
(grau de recomendação A e nível de evidência 1A).

O rastreamento ultrassonográfico de primeiro trimestre se baseia na identificação da transluscência in-
tracraniana (que corresponde ao quarto ventrículo cerebral). Entre 11 e 13 semanas de gestação o tronco 
cerebral se apresenta hipoecogênico, enquanto o quarto ventrículo é anecoico. Posteriormente, outros 
marcadores de risco foram identificados, em particular, a aparência da coluna e a medida do diâmetro 
biparietal abaixo do percentil 5 neste mesmo período da gestação (Bernard, 2012; Salomon, et al., 2013).

O ultrassom (US) de segundo trimestre oferecido a gestantes para a detecção de DTNs, entre 18 e 22 
semanas de gestação, é método de diagnóstico com boa sensibilidade e baixo custo. Além disso, permi-
te a identificação de outras anomalias congênitas e de sinais indiretos relacionados aos DTNs. Os acha-
dos mais frequentes nos portadores de DTNs, ao US, variam de acordo com o tipo de lesão e o nível do 
defeito. Para os defeitos da coluna vertebral, o diagnóstico pode ser feito tanto pela observação da falta 
de fechamento dos arcos posteriores da coluna, quanto pela identificação de sinais cerebrais indiretos 
da malformação de Arnold-Chiari II; a saber: o “sinal do limão”, que correspondente à alteração do for-
mato do crânio, associada à herniação do cerebelo, que também muda de forma (“sinal da banana”), e a 
dilatação ventricular. O achado local mais frequente é o encontro de uma bolsa de conteúdo anecoico 
que corresponde à protrusão da medula e meninges contendo líquido, porém, em aproximadamente 
um terço dos casos, a lesão pode ser plana ou até “deprimida”, tornando o diagnóstico pré-natal mais 
difícil. Estas lesões correspondem a raquisquises, onde não há coleção líquida deslocando o placódio 
para fora do canal medular, normalmente há espículas ósseas em seus limites laterais. (WILSON, SOGC, 
2014; ACOG, 2017). 

Os exames diagnósticos invasivos (amniocentese e biopsia de vilocorial) para avaliação genéti-
ca estão indicados quando há suspeita de outros fatores genéticos de risco e quando se considera  
a abordagem cirúrgica pré-natal (WILSON, SOGC, 2014). 

 – A US no segundo trimestre visando à detecção de DCs, incluindo os DTNs, é indicada para 
todas as gestantes; o melhor momento para um exame ultrassonográfico único está entre 
18 e 22 semanas de gestação (grau de recomendação B, nível de evidência 2C).

 – Embora seja possível a detecção de DTNs no primeiro trimestre, um exame de primeiro 
trimestre normal não deve preterir a realização do exame de rastreamento entre 18 e 22 
semanas de gestação (grau de recomendação B, nível de evidência 3B).

 – Gestantes cujos fetos são portadores de DTNs não letais devem ser referenciadas para cen-
tros terciários com cuidados especializados em medicina fetal, neonatologia, neurocirur-
gião pediátrico e geneticista (grau de recomendação B, nível de evidência 2C).

 – A avaliação genética por amniocentese deve ser realizada, pois a identificação de anorma-
lidades genéticas associadas aos DTNs tem implicações no aconselhamento, consideran-
do-se o prognóstico, manejo da gestação, e para a determinação das possíveis candidatas 
para correção antenatal (grau de recomendação B, nível de evidência 2C).
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A lesão da medula é progressiva na vida intrauterina, consequente à exposição do tecido nervo-
so normal às agressões mecânicas (movimentação fetal contra a parede uterina) e químicas (conta-
to direto com o líquido amniótico), decorrentes do não fechamento das estruturas posteriores (arco 
vertebral, músculos e pele) que normalmente protegem a medula. A correção antenatal do defeito 
protege o tecido medular exposto dos danos mecânicos e químicos que ocorrem progressivamente 
no ambiente intrauterino (Adzick et al., 2011).  

A cirurgia fetal pode levar à regressão ainda intraútero da herniação do cerebelo, que se traduz por 
uma redução de 50% da necessidade de derivação ventrículo peritoneal na evolução pós-natal. Do 
ponto de vista motor, a correção intrauterina dobra as chances de deambulação, sem qualquer auxílio 
(Adzick et al., 2011).  

Apesar dos riscos maternos e obstétricos, o reparo no útero é uma opção para mulheres que aten-
dam aos critérios apropriados. O aconselhamento deve ser não diretivo e incluir todas as opções, com 
a divulgação completa de todos os benefícios e riscos potenciais para o feto e a mulher, incluindo as 
implicações para futuras gestações (grau de recomendação A e nível de evidência 1B).
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Capítulo 2 – Via de parto, cuidados na sala de parto, transporte e sensibilidade 
ao látex

Attenello e colaboradores (2016) afirmam que centros de referência, com maior volume de cirur-
gias, conseguem corrigir cirurgicamente as mielomenigoleces (MMCs) com mais rapidez e isto pode 
impactar no prognóstico, pois a demora na correção está associada a maiores taxas de infecção e au-
mento dos dias de internação. Por isto, a recomendação de que as gestantes com diagnóstico de MMC 
fetal sejam referenciadas para centros terciários para acompanhamento de pré-natal e parto. Esses 
autores afirmam que há relação direta entre o surgimento de infecção e a demora do procedimento 
cirúrgico corretivo. Pacientes que demoraram dois dias ou mais para a cirurgia apresentaram 65 a 88% 
de aumento nas taxas de infecção, quando comparados com aqueles operados nas primeiras 24 horas. 
Estes mesmos autores relatam que hospitais com grande volume de cirurgias apresentam diminuição 
em 21% nas taxas de infecção, quando comparados a outros hospitais com menor volume (RR=0,79, 
95%, IC 0.65-0.96, p= 0,02). 

Há recomendação de que o parto ocorra em centros de cuidados terciários, por apresentarem 
maiores facilidades e mais rapidez de acesso a especialistas, evitando também a separação do bi-
nômio (DAS, 2004). Quando houver necessidade de transporte inter-hospitalar, recomenda-se seguir 
rotinas adequadas para tal procedimento (Transporte do recém-nascido de alto risco - SBP, 2017).

Recomendação

O parto e a cirurgia corretiva devem ocorrer em grandes centros hospitalares, para que  
a correção cirúrgica possa ser realizada o mais rápido possível, com possíveis menores taxas 
de infeção e menor tempo de internação (grau de recomendação B nível de evidência 2C).

Via de parto e cuidados na sala de parto 

Mesmo a via de parto sendo tópico controverso na literatura, se vaginal ou operatório na presença 
deste defeito do tubo neural, observa-se maior predileção pela via de parto operatório pela possibili-
dade de dificuldade de extração deste feto (CUPPEN et al., 2011). LUTHY e colaboradores (1991), quan-
do compararam recém-nascidos (RNs) de parto cesariana, antes do início do trabalho de parto, com 
outros RNs nascidos pela mesma via de parto, mas, depois de desencadeado o trabalho de parto, com 
outro grupo de crianças nascidas de parto vaginal, concluíram que, para fetos com MMC não compli-
cada, a via de parto do primeiro grupo resultou em melhores funções motoras aos 2 anos de idade. 

Atenção especial deve ser dada aos pacientes que nascem por parto operatório, pois é relatado que 
estes podem apresentar maior necessidade de ventilação com bolsa-valva máscara (OR 4.55 IC 95% IC 
1,82-11,41), quando comparados com os que nascem de parto vaginal, assim como maior necessidade 
de intubação na sala de parto (OR 3,94 IC 95% IC 1,14-13,59) (de ALMEIDA et al., 2010).

A maior necessidade de intubação nestes pacientes pode ser pela possibilidade da associação da 
MMC com Síndrome de Arnold-Chiari, com presença de paralisia de cordas vocais, apneia e hidroce-
falia (MOORE, 2014).

É relatada frequência seis vezes maior de parto antes de 37 semanas nas gestações que cursam 
com DTNs, comparadas com aquelas com nenhuma alteração congênita (NASCIMENTO, 2008).  
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A conduta a ser tomada na sala de parto nos casos de prematuridade deve ser baseada nas diretrizes  
da Sociedade Brasileira de Pediatria de 2016. 

Posição a ser colocado o recém-nascido para intubação

A maioria dos RNs pode ser intubada na posição supina quando da anestesia para correção cirúrgica 
(HOLLAND, 2017). Diante desta experiência (revisão narrativa), poderíamos extrapolar esta mesma con-
duta para a reanimação na sala de parto. As alternativas para receber o paciente na sala de parto ou no 
momento da intubação seriam: com paciente em posição lateralizada, prona ou em supino com auxílio 
de uma rodilha feita com uma toalha ou campo estéril, sob o paciente, ao redor da lesão, com objetivo 
de evitar pressão ou traumatizar menos o defeito neural (COTÉ, 2013; MOORE, 2014). 

Quando da detecção da MMC na sala de parto, há indicação de uma cobertura com curativo estéril 
embebido em solução salina estéril aquecida (DAS, 2004) e o RN deve ser mantido em decúbito ven-
tral, lateral ou supino, com rodilha de pano à volta da lesão para evitar pressão no defeito, na tentativa 
de prevenir contaminação e escoriação.  (LEVY, 2015). 

Além do material necessário para qualquer atendimento em sala de parto, quando do nascimento 
de um RN com disrafia, há necessidade de adicionar gaze estéril, solução salina morna e cobertura 
não permeável (plástico) para envolver o placódio (BIZZI, 2012). Alguns profissionais evitam colocar 
gaze ou qualquer outro material que possa aderir na lesão, com a finalidade de evitar trauma tecidual 
quando da retirada do mesmo (GOMELLA, 2013). 

Outro ponto importante é evitar o contato de fezes, de preferência, com a cobertura plástica sobre 
a lesão (GOMELLA, 2013). 

Sensibilidade ao látex

A sensibilização ao látex é frequente nestes pacientes, sendo relatada sensibilização biológica ao lá-
tex em até 48% e alergia em 15% (MAJED et al., 2009), enquanto em crianças sem a exposição frequente 
a prevalência é de 0,7%. Por isto, indica-se a manipulação destes pacientes, inclusive pelos obstetras, 
com material livre de látex (MAZAGRI 1999; MARTÍNEZ-LAGE 2001; MAJED et al., 2009; MOORE, 2014). 

A constante exposição ao látex, decorrente da necessidade de frequentes procedimentos diag-
nósticos e terapêuticos, prováveis e múltiplas cirurgias, colocação e revisões de derivação ventricular, 
cateterismos vesicais frequentes, cirurgias urológicas, ortopédicas e o sexo feminino são associados 
com maiores taxas de alergia ao látex (MAJED et al., 2009). 

Recomendações 

 – A retirada do feto com mielomeningocele não complicada, por cesariana antes do início  
do trabalho de parto, pode levar a melhores resultados motores aos 2 anos de idade (grau 
de recomendação B, nível de evidência 2B).

 – O manuseio com material livre de látex realizado por todos os profissionais de saúde  
é recomendado desde o nascimento (grau de recomendação B, nível de evidência 2C).    
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Capítulo 3 – Abordagem neurocirúrgica da Mielomeningocele

MMC é o defeito do tubo neural aberto mais comum e ocorre devido a um defeito da neurulação 
primária, durante a terceira e quarta semanas de gestação. Neste defeito existem uma herniação das 
meninges e da medula pelo defeito cutâneo e a perda intermitente de líquido céfalo-raquídeo (LCR). 
A malformação de Chiari tipo II (herniação das tonsilas cerebelares e tronco encefálico pelo forâmen 
magno) acompanha a MMC na maioria dos casos, bem como outras alterações do sistema nervoso 
central (SNC), como a agenesia do corpo caloso. A malformação (Chiari II) pode causar insuficiência 
bulbar (dificuldades respiratórias e de deglutição) em lactentes e mielopatia alta em crianças mais ve-
lhas; as manifestações clínicas decorrem, em geral, de uma de hidrocefalia descompensada. É impor-
tante reconhecer que a malformação de Chiari tipo II é exclusiva dos defeitos abertos do tubo neural 
e não deve ser confundida com a malformação de Chiari tipo I. A hidrocefalia pode ocorrer em até 
80% dos RNs com MMC, podendo estar presente ao nascimento e descompensar após o fechamento 
do defeito espinhal. Há a constatação de que em alguns pacientes a hidrocefalia pode estabilizar sem 
necessidade de cirurgia. (CHAKRABORTY, 2008). 

A necessidade de correção cirúrgica para fechamento do DTN é bem estabelecida e fundamental 
para a prevenção de graves infecções do SNC e novos danos ao tecido neural. Contudo, o melhor mo-
mento da cirurgia para fechamento do defeito e demais abordagens necessitam uma avaliação mais 
aprofundada para que recomendações possam ser estabelecidas. Para tanto, estabelecemos quatro 
questões principais a serem respondidas neste protocolo:

n Qual deve ser a abordagem cirúrgica inicial?
n Em que momento deve ocorrer a primeira abordagem cirúrgica?
n Como deve ser tratada a hidrocefalia?
n Como deve ser tratada a malformação de Chiari tipo II?

Abordagem cirúrgica inicial

Antes do início do desenvolvimento das válvulas para derivações ventriculares, a mortalidade dos 
RNs portadores de MMC era de aproximadamente de 90% e a conduta inicial era conservadora com 
estes pacientes. Contudo, com o advento dos sistemas de derivação ventricular (DV) e a perspectiva 
de tratamento da hidrocefalia aliado ao desenvolvimento de antibióticos eficientes, o prognóstico 
imediato destes pacientes mudou drasticamente e, em 1962, Sharrard e cols. publicaram um estu-
do prospectivo controlado com dois grupos: tratamento cirúrgico e tratamento conservador. Os re-
sultados a favor do tratamento cirúrgico foram muito claros, levando à finalização precoce do estu-
do, o grupo cirúrgico teve menor mortalidade, menor taxa de infecção, menor tempo de internação  
e menos déficit neurológico. Quanto ao déficit neurológico (motor), cabe uma ressalva de que no gru-
po não operado o déficit piorou com o tempo, enquanto no grupo operado o déficit melhorou.

Assim, esse estudo se coloca como um marco no tratamento dos pacientes com MMC, afirmando 
que o tratamento cirúrgico deve ser estabelecido como uma emergência cirúrgica e que os resultados 
obtidos não permitiram, do ponto de vista ético, que o estudo continuasse ou outro estudo fosse pro-
posto expondo deliberadamente pacientes a tratamento conservador.
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Recomendações

 – Todos os pacientes portadores de MMC devem ser submetidos a correção cirúrgica com o intui-
to de reestabelecer o tubo neural, protegendo o tecido nervoso e prevenindo infecções do SNC 
(grau de recomendação A, nível de evidência 1C).

 – Momento da primeira abordagem cirúrgica: o estudo de John e cols., em 1963, demonstrou 
claramente que o tratamento conservador da MMC está relacionado a uma taxa maior de 
infecções (meningite, ventriculite), piora dos déficits neurológicos e maior mortalidade. 

Em que momento deve ocorrer a primeira abordagem cirúrgica

O momento da correção do defeito pode ser imediatamente após o parto ou aguardar um curto 
período em Unidade de Terapia Intensiva Neonatal (UTIN) para estabilização do RN. O estudo de Che-
rian e cols. avaliou todos os pacientes submetidos a correção pós-natal de MMC, em 50 centros nos 
Estados Unidos da América, durante o ano de 2013, tendo sido selecionados 114 pacientes. Investiga-
ram os fatores intra e pré-operatórios relacionados a complicações em 30 dias (infecção, deiscência, 
fístula, readmissões não planejadas e retorno para o centro cirúrgico).  Os resultados demonstraram 
maior taxa de complicações nas cirurgias que ocorreram antes de 24 horas (OR 3.74, p<0.01) e retorno 
ao centro cirúrgico nos pacientes que foram operados antes de 24 horas (OR 3.09, p=0.02). Rodrigues 
e cols. realizaram um estudo retrospectivo de coorte para avaliar fatores prognósticos precoces em 
pacientes portadores de MMC, observando que cirurgias realizadas em até 48 horas tiveram menor 
incidência de infecções do SNC. Quanto aos déficits neurológicos, Tarcan e cols. conduziram um estu-
do retrospectivo tipo série de casos de instituição única, formando dois grupos de avaliação: cirurgia 
antes de 72 e cirurgia após 72 horas. Os resultados demonstraram que os pacientes com cirurgias reali-
zadas antes de 72 horas tiveram melhor prognóstico urológico do que os que tiveram a cirurgia tardia.

Recomendação

Recomenda-se que o RN seja encaminhado à UTIN imediatamente após o nascimento  
e, uma vez considerado estável e apto para a cirurgia, deve ser operado da forma mais pre-
coce possível, em até 48 a 72 horas. Quando a cirurgia ocorre até 48 horas de vida, obser-
vam-se melhor prognóstico, menores taxas de infecção e menor risco de troca de válvula 
(grau de recomendação B e nível de evidência 2C).

 Como deve ser tratada a hidrocefalia

A hidrocefalia em pacientes portadores de MMC é complexa e multifatorial, com etiologias obstru-
tivas e déficit de absorção. Consequentemente, associada a uma taxa maior de complicações de até 
40% na instalação de um sistema de DVP, e a incidência de complicações infecciosas pode atingir até 
28% (TAMBURRINI et al., 2013). Os quadros infecciosos relacionados à instalação de um sistema de 
válvula em pacientes portadores de MMC podem implicar em um importante declínio cognitivo nessa 
população (MCLONE, 1989). Diante desta alta taxa de complicações e da possibilidade de acompanhar 
a dilatação ventricular com US transfontanela seriados durante o primeiro ano de vida, neurocirurgi-
ões têm adotado uma postura mais conservadora. Permitindo uma dilatação ventricular moderada  
e o conhecimento de um aumento inicial do perímetro cefálico com posterior estabilização que, asso-
ciados ao acompanhamento destes pacientes por uma equipe multidisciplinar dedicada a pacientes 
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com disrafismo espinhal, podem levar a uma taxa de necessidade de DVP de 52%, similar àqueles 
operados intraútero (CHAKRABORTY et al., 2008).

O momento de instalação do sistema de derivação também foi motivo de intenso debate, entre 
aqueles que advogam a instalação concomitante ao fechamento da MMC e aqueles que defendem  
a instalação em um outro momento mais tardio. Os argumentos para a instalação concomitante são 
de uma taxa menor de fístula de LCR pela ferida operatória e o consequente menor tempo de inter-
nação e infecções (MILLER et al., 1996; MACHADO et al., 2004). Por outro lado, diferentes grupos de-
monstraram uma taxa maior de complicações naquelas crianças submetidas à instalação precoce de 
um sistema de derivação, seja concomitante ao fechamento da MMC ou não (CALDARELLI et al., 1996; 
ARSLAN et al., 2011).

Com o advento da neuroendoscopia ventricular, a realização de uma terceira ventriculostomia en-
doscópica é uma opção de tratamento para os pacientes portadores de MMC e tem como maior van-
tagem não ser necessária a instalação de qualquer tipo de prótese. Procedimentos realizados acima de 
1 ano de idade têm maior chance de sucesso (60%-80%) (TAMBURRINI et al., 2013).

Recomendações

 – Com a disponibilidade de ultrassom e outros métodos de imagem, é permitida uma con-
duta mais conservadora relacionada à hidrocefalia. Com acompanhamento sequencial de 
imagens, além de sinais e sintomas de Hipertensão Intracraniana (grau de recomendação 
B e nível de evidência 2C).

 – A instalação precoce de um sistema de derivação, concomitante ao fechamento da MMC 
ou não, está associada a uma taxa maior de complicações. Assim, recomendamos o fecha-
mento da MMC em um primeiro tempo e acompanhamento do sistema ventricular por 
imagem e avaliação clínica, inicialmente. Caso o paciente apresente sinais e sintomas de 
HIC ou ventriculomegalia progressiva, poderá ser submetido à instalação de um sistema 
de válvula ou a uma terceira ventriculostomia endoscópica, dependendo da idade (grau de 
recomendação B e nível de evidência 2C).

Como deve ser tratada a malformação de Chiari tipo II

A malformação de Chiari tipo II (MCII) é uma entidade praticamente exclusiva dos pacientes por-
tadores de espinha bífida aberta. Sua etiologia e fisiopatologia não estão completamente elucida-
das, bem como condutas bem estabelecidas sobre seguimento e tratamento. A MCII é definida como  
a herniação do bulbo, quarto ventrículo e porções do cerebelo pelo forame magno. Outros achados 
podem ser encontrados como displasia do corpo caloso, ponte alongada, massa intermédia duplicada 
ou aumentada e alterações no mesencéfalo. Os sintomas clínicos são alterações respiratórias, distúr-
bios na deglutição, sinais oculomotores, dor cervical e opistótono (MESSING-JUNGER, 2013). 

O melhor tratamento para a MCII é a prevenção através da cirurgia fetal para MMC, mas, mesmo 
em RNs maduros, o fechamento precoce do defeito e DVP, quando indicada, levam a uma ascensão da 
herniação do tronco (MOROTA, 2008). A detecção precoce dos sinais e sintomas relacionados à MCII  
é fundamental, como estridor, apneia, opistótono, rouquidão, dificuldades para deglutição. A princi-
pal causa de piora neurológica permanente e morte durante os primeiros anos de vida dos pacientes 
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portadores de MMC é a disfunção do tronco encefálico e nervos cranianos, que leva a paralisia de 
cordas vocais, apneia e disfagia neurogênica. Estes sintomas se devem ao Chiari II, que causa com-
pressão e isquemia cérvico-bulbar progressivas. Contudo, a compressão do tronco deve ser diferen-
ciada de outras causas, como um tronco encefálico displásico, complicações infecciosas e hidrocefalia  
(MESSING-JUNGER, 2013). 

O quadro de disfunção do tronco encefálico deve ser prontamente reconhecido e, se descarta-
das as causas infecciosas e hidrocefalia descompensada, a descompressão do cerebelo está indicada.  
A demora no diagnóstico e cirurgia está diretamente relacionada ao prognóstico, os pacientes que 
foram operados antes de ocorrer paralisia de coral vocal bilateral melhoraram e não precisaram de tra-
queostomia, em contraposição àqueles que foram operados após a instalação de paralisia de bilateral 
de cordas vocais (POLLACK 1992). O rápido reconhecimento e rápida descompressão da MCII podem 
levar a 60% de chance de desfecho favorável em RNs (STEVENSON, 2004).

Recomendações 

 – Um alto nível de suspeição para os sinais e sintomas de MCII, e uma vez detectados, outras 
causas de tratamento mais simples devem ser descartadas, como infecção e hidrocefalia des-
compensada (grau de recomendação B e nível de evidência 2C). 

 – Uma vez realizado o diagnóstico de compressão do tronco encefálico pela MCII e descartadas 
outras causas, existe a indicação de descompressão crânio cervical o mais breve possível, a fim 
de evitar danos permanentes (grau de recomendação B e nível de evidência 2C).
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Capítulo 4 – Seguimento ambulatorial de crianças com mielomeningocele  
após a alta da UTI neonatal

Morbidades

Lesões que acometem a medula espinal são formas graves entre as lesões incapacitantes, por ser 
a medula uma via de comunicação entre diversas partes do corpo e o cérebro e centro de controle 
de importantes funções corporais. Por isto, associadamente às malformações cerebrais, as alterações 
secundárias à MMC (morbidades) são multissistêmicas e afetam o SNC, músculo esquelético, intes-
tinal, urinário, a pele, o desenvolvimento global, a aprendizagem e as funções executivas e, conse-
quentemente, a funcionalidade da criança, envolvendo também a saúde da família. As malformações 
no cérebro podem, em geral, acarretar hidrocefalia, MCII, transtornos de aprendizagem e de funções 
executivas (gerando impactos na independência pessoal e financeira em longo prazo) e epilepsia. As 
malformações medulares podem acarretar acometimento motor, com paralisia/fraqueza, mobilidade 
reduzida, contraturas articulares; bexiga neurogênica, com incontinência urinária, infecções de trato 
urinário e risco de evolução para refluxo vesico ureteral e insuficiência renal, e intestinos neurogêni-
cos, com constipação intestinal e/ou incontinência fecal, e acometimento sensitivo, facilitando a ocor-
rência de úlceras por pressão e de outras lesões cutâneas (LIPTAK et al., 2010).

Morbidades cerebrais

Hidrocefalia

Ocorre em 60% a 95% das crianças e é mais comum com lesões de nível superior (DUPEPE et al., 
2016).

O período entre o fechamento cirúrgico da MMC e o desenvolvimento de hidrocefalia é de 35 dias 
em média, o que enfatiza a importância do acompanhamento regular, especialmente, nos primeiros 
60 dias após o fechamento. No entanto, deve-se notar que, em algumas crianças, a hidrocefalia pode 
se desenvolver mais tarde (dentro de 180 dias após o fechamento) (MELO et al., 2015). 

A introdução das DVPs mudou o patamar da MMC de uma patologia fatal para uma condição crô-
nica tratável. Porém, complicações com as derivações contribuem para morbidade clínica relativa ao 
neurodesenvolvimento e mortalidade nestes pacientes (DUPEPE et al., 2016), o que implica na neces-
sidade de constantes revisões das condições de drenagem da DVP e na importância de se orientar  
a família para reconhecer sinais clínicos precoces de HIC. 

As revisões devem ser feitas semestralmente, principalmente, na primeira década de vida, pois os 
primeiros anos de vida são considerados de maior risco para complicações, apesar de o risco se manter 
também na vida adulta. Infecções da DVP levando a múltiplas falhas, quando comparadas à popula-
ção de pessoas com hidrocefalia e uso de válvulas por outras condições, ocorrem com mais frequência 
em pacientes com MMC (TULI et al., 2003; DUPEPE et al., 2016). 

Os principais sintomas de HIC em crianças que ainda estão com as fontanelas abertas são aumento 
progressivo do perímetro cefálico e protuberância das fontanelas (PHILLIPS et al., 2014; MELO et al., 
2015). 
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Nas crianças maiores, podem ocorrer sintomas típicos (cefaleia, irritabilidade, letargia, vômitos, 
anorexia, esotropia, diplopia) e outros mais sutis (declínio intelectual e na aprendizagem, mutismo, 
mudanças comportamentais) (LIPTAK et al., 2010). 

A vigilância contínua por parte dos pais e dos profissionais e o acompanhamento regular com neu-
rocirurgião são indicados desde o período neonatal (TULI et al., 2003; PHILLIPS et al., 2014; MELO et al., 
2015; DUPEPE et al., 2016.

Recomendações

 – Monitorar hidrocefalia: principalmente nos primeiros 60 dias pós-fechamento cirúrgico. Medi-
ção do perímetro cefálico em todos os pacientes com MMC, com especial atenção nos porta-
dores de DVP (grau de recomendação B e nível de evidência 3B).  

 – Identificar precocemente sinais e sintomas de descompensação da hidrocefalia: aumento pro-
gressivo do perímetro cefálico e protuberância das fontanelas em lactentes (grau de recomen-
dação B e nível de evidência 3B) e cefaleia, irritabilidade, letargia, vômitos, anorexia, esotropia, 
diplopia e declínio intelectual e na aprendizagem, mutismo, mudanças comportamentais em 
crianças maiores (grau de recomendação C e nível de evidência 4).

Malformação de Chiari tipo II

Presente em quase todas as crianças com MMC acima do nível sacro (PATEL et al., 2015). É definida 
como o deslocamento do tronco encefálico e do cerebelo inferiormente para o canal espinhal cervical 
e a presença de uma pequena fossa posterior.  A apresentação sintomática da malformação pode va-
riar, dependendo da idade da criança (ALEXIOU et al., 2011).

Pode cursar sem clínica de disfunção de tronco cerebral e nervos cranianos e é mais grave quanto 
menor for a idade da criança (LIPTAK et al., 2010).

Os mais frequentes sinais e sintomas são: disfagia (incluindo dificuldade de deglutição, alimentação 
pobre ou prolongada, cianose, engasgos, tosse durante a alimentação); rouquidão ou estridor; aspira-
ção com ou sem pneumonia; apneia do sono; rigidez, fraqueza e diminuição da função nos membros 
superiores e opistótono. Os sinais e sintomas consequentes à MCII de início súbito geralmente estão 
relacionados ao aumento da pressão intracraniana, a partir da falha da derivação ventricular. Sintomas 
sutis como a apneia obstrutiva do sono também podem ocorrer e devem ser avaliados prontamente, 
com consulta otorrinolaringológica e estudo do sono (LIPTAK et al., 2010). 

Recomendações 

 – Acompanhar regularmente desde o período neonatal: MCII está presente na maioria das crian-
ças com MMC (grau de recomendação B e nível de evidência 2B). 

 – Atentar para sinais e sintomas associados à MCII acima descrita, informando também à fa-
mília (grau de recomendação C e nível de evidência 4). 

 – Orientar familiares sobre sinais precoces que podem significar a descompensação da MCII, 
em termos acessíveis à compreensão dos mesmos (grau de recomendação D e nível de 
evidência 5). 
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Apneia do sono

A prevalência de apneia do sono em crianças com MMC é mais alta do que a da população pediá-
trica em geral (PATEL et al., 2015).

Pode estar relacionada à hidrocefalia e/ou MCII (LIPTAK et al., 2010; PATEL et al., 2015). 

Os sintomas são os mesmos encontrados na população pediátrica em geral: apneia, dispneia  
e roncos durante o sono e sonolência excessiva e irritabilidade diurna. Casos mais graves podem levar 
à morte, se não forem diagnosticados e tratados adequadamente (PATEL et al., 2015). 

O exame de eleição para avaliação é a polissonografia e os especialistas envolvidos devem ser  
o pneumologista ou o otorrinolaringologista, para decisão sobre tratamento clínico ou cirúrgico  
(LIPTAK et al., 2010; PATEL et al., 2015). 

Recomendação

Mediante suspeita de apneia do sono, solicitar polissonografia e avaliação por especialista 
(neurocirurgião, se associada à hidrocefalia e/ou MCII, otorrinolaringologista ou pneumo-
logista) (grau de recomendação B e nível de evidência 3B). 

Epilepsia

Pode ocorrer em 15% dos pacientes e as crises epilépticas geralmente são tônico-clônicas gene-
ralizadas, respondendo bem aos medicamentos antiepilépticos. As crises convulsivas de início súbito 
podem ocorrer como uma manifestação de infecção ou falha na DVP (LIPTAK et al., 2010). 

Recomendações 

 – Orientar a equipe de saúde e família para identificação da crise epiléptica. Tratamento da crise 
epiléptica e epilepsia de acordo com Protocolo Clínico e Diretrizes Terapêuticas Portaria SAS/MS 
no 1.319, de 25 de novembro de 2013 (grau de recomendação B e nível de evidência 2B). 

 – Direcionar para acompanhamento com neurologista pediátrico, em caso de crise convulsiva 
(grau de recomendação C e nível de evidência 4). 

Outras malformações supratentoriais e infratentoriais

Há a possibilidade de agenesia total, parcial ou disgenesia do corpo caloso, ausência do septo pe-
lúcido, adelgaçamento da fissura inter-hemisférica, colpocefalia, maturação anormal da substância 
branca, fossa posterior pequena, MCII, hipoplasia cerebelar, hipoplasia de tronco cerebral e outras. 
Como consequência, são comuns os atrasos globais do desenvolvimento, os transtornos de aprendi-
zagem e de funções executivas (LIPTAK et al., 2010; ALEXIOU et al., 2011).
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Morbidades medulares

Medula ancorada e Siringomielia

A medula ancorada é mais comumente encontrada como consequência de aderências após o fecha-
mento da MMC ou infecções da medula espinhal. O estiramento mecânico da medula espinhal pode 
ocorrer com o crescimento, resultando em um comprometimento do suprimento sanguíneo e subse-
quente isquemia do tecido neural, causando déficits neurológicos progressivos. Os déficits normalmen-
te incluem piora da fraqueza e da atrofia muscular, dor, piora no padrão de marcha, mudanças nos re-
flexos tendinosos profundos, escoliose rápida progressiva, perda sensitiva dos membros inferiores com 
desequilíbrio muscular, causando novas deformidades ou piora nas antigas. Deterioração clínica (maior 
incontinência, surgimento de infecções de trato urinário de repetição) e/ou nos padrões urodinâmicos 
da bexiga neurogênica podem representar os únicos sintomas iniciais, em alguns casos (TARCAN et al., 
2006; Liptak et al. 2010). 

A maioria das crianças apresenta sintomas entre 2 e 8 anos de idade, com um grupo menor com ida-
des entre 10 e 12 anos, sem predileção por sexo. No entanto, deve-se ter em mente que o ancoramento 
secundário da medula espinhal pode ocorrer até 15 anos de idade. Portanto, a deterioração neurológica, 
em termos de parâmetros clínicos, radiológicos e/ou urodinâmicos, em uma criança em seguimento, 
deve alertar o médico sobre a possibilidade de ancoramento da medula espinhal (TARCAN et al., 2006). 

Virtualmente, quase todas as crianças com MMC apresentam medula ancorada na neuroimagem 
(ressonância magnética), porém, somente 10 a 30% desenvolverão sinais e/ou sintomas de deteriora-
ção neurológica (BOWMAN et al., 2009; SAMDANI et al., 2010). O tratamento nos casos sintomáticos 
é cirúrgico, sendo necessário antes avaliar se há disfunção no sistema de DVP (SAMDANI et al., 2010). 

Quando o tratamento cirúrgico não é realizado nos casos sintomáticos, aproximadamente 60% das 
crianças podem evoluir com piora progressiva ortopédica e urológica nos cinco anos subsequentes 
(SAMDANI et al., 2010). 

A literatura relata uma ampla gama de estimativas para a prevalência (20%-53%) de siringomielia 
em pacientes com mielomeningocele (PIATT et al., 2004). 

Os sintomas são semelhantes aos de medula ancorada, sendo o diagnóstico realizado por resso-
nância magnética, e o tratamento nos casos sintomáticos é cirúrgico (PIATT et al., 2004). 

Recomendações

 – Medula ancorada: monitorar piora da fraqueza e da atrofia muscular, dor, piora no padrão de 
marcha, mudanças nos reflexos tendinosos profundos, escoliose rápida progressiva, perda 
sensitiva dos membros inferiores com desequilíbrio muscular, causando novas deformidades 
ou piora nas antigas. Maior incontinência, surgimento de infecções de trato urinário de re-
petição e/ou piora nos padrões urodinâmicos da bexiga neurogênica podem representar os 
únicos sintomas iniciais, em alguns casos (grau de recomendação B e nível de evidência 2B). 

 – Avaliar se há disfunção no sistema de DVP antes de encaminhar os casos sintomáticos para 
tratamento cirúrgico (grau de recomendação B e nível de evidência 2B). 

 – Siringomielia: o diagnóstico deve ser feito por ressonância magnética e o tratamento  
é cirúrgico (grau de recomendação B nível de evidência 2).
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Distúrbio de sensibilidade

A criança apresenta hipoestesia ou anestesia na região abaixo da lesão medular. A falta da sinali-
zação dolorosa associada à perda de mobilidade impede ajustes posturais, o que leva ao desenvolvi-
mento de úlceras de pressão por isquemia mantida na região de pele insensível. Crianças com nível 
baixo de lesão, portanto, com marcha, mas apresentando alteração na sensibilidade distal, podem de-
senvolver mal perfurante plantar (ROCCO et al., 2017).  A falta de cuidados com os pés, o agravamento 
das escarificações, a exposição de tecido profundo, a osteomielite pode ter a amputação de parte dos 
membros inferiores como uma possível consequência de longo prazo. Quando não diagnosticadas 
precocemente, as úlceras de pressão evoluem para a necessidade de internações prolongadas para 
desbridamento, controle de infecção, alívio de pressão e cirurgia plástica. Os pontos de pressão onde 
mais comumente se desenvolvem as lesões são: as tuberosidades isquiáticas, o cóccix, as proeminên-
cias ósseas dos tornozelos e pés e na giba das deformidades vertebrais. As úlceras que são continua-
mente contaminadas por fezes e urina evoluem pior, podem se aprofundar e evoluir para osteomielite 
(RODNEY et al., 2015).

O método mais efetivo para promover a cura é a prevenção de pontos de pressão. A identificação 
precoce dos pontos de pressão se dá pela constante inspeção da pele para verificar a presença de 
pontos de hiperemia mantida mesmo que com pele intacta, manchas escuras e escarificação, princi-
palmente, nas regiões de proeminência óssea e pontos de apoio das órteses (WADA et al., 2010). 

Recomendações 

 – Conduta preventiva de complicações, com encaminhamento para tratamento cirúrgico dos 
casos de lesões mais graves com exposição de tecidos profundos (grau de recomendação 
C e nível de evidência 4). 

 – Orientar a família para vigilância continuada da pele, alívio de pressão e posicionamento. 
Para alívio de pressão: ajustes em órteses, nas cadeiras de rodas e cadeiras de posiciona-
mento e mudanças posturais constantes, ou pelo menos a cada duas horas. Colocar almo-
fadas laterais nas cadeiras de rodas para alívio de pressão nas tuberosidades isquiáticas, 
colchões pneumáticos para aliviar o atrito no cóccix daqueles que ficam muito tempo dei-
tados, e calçados confortáveis para os que usam órteses (grau de recomendação D e nível 
de evidência 6).

Bexiga neurogênica e Intestino neurogênico

A bexiga neurogênica ocorre em mais de 90% das crianças com MMC e pode ser categorizada 
como falha em armazenar urina e/ou falha em esvaziar a urina, e pode estar relacionada à bexiga, ao 
esfíncter externo ou a ambos. A falta de esvaziamento da urina aumenta o risco de infecções do trato 
urinário (ITUs). A combinação de uma bexiga (músculo detrusor) hipertônica e hiperreflexa (hipera-
tividade detrusora) com uma via de saída vesical estreitada (dissinergia detrusor-esfincteriana) leva 
a refluxo vesico-ureteral (RVU) e à hidronefrose. O RVU e as ITUs levam ao dano renal e insuficiência 
renal ao longo do tempo, e a insuficiência renal ainda é a complicação mais grave e continua a ser 
a principal causa de morte tanto em adultos, quanto em crianças com MMC, desde o final dos anos 
1950, quando foram estabelecidos dispositivos de derivação para tratar a hidrocefalia (FERRARA et al., 
2001; BRUSCHINI et al., 2006; LIPTAK et al., 2010; MADDEN-FUENTES et al., 2013; KORZENIECKA-KOZER-
SKA et al., 2015). 
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Em geral, o trato urinário superior está preservado ao nascimento, mas se deteriora continuamente 
ao longo do tempo, na ausência de tratamento. Por isto, a monitoração precoce (desde o nascimento) 
e apropriada é mandatória; os objetivos são de, primeiramente, preservar um trato urinário superior 
ainda normal e, secundariamente, melhorar ou possivelmente normalizar um trato urinário superior já 
comprometido (FERRARA et al., 2001; KOCHAKARN et al., 2004; BRUSCHINI et al., 2006; KESSLER et al., 
2006; TORRE et al., 2011; MADDEN-FUENTES et al., 2013). 

O tratamento conservador falha em aproximadamente 15% dos casos em que seja iniciado antes 
dos 2 anos de idade, mas, quando o tratamento é iniciado entre 3 e 10 anos de idade e após os 10 anos 
de idade, a necessidade de tratamento cirúrgico sobe para 39% e 59%, respectivamente (KESSLER et al., 
2006). 

Os métodos mais utilizados na vigilância da disfunção do trato urinário superior e da bexiga são  
a aferição laboratorial da função renal, a US, a uretrocistografia (pesquisa de RVU) e o estudo urodinâ-
mico. Devem ser realizados precocemente, ainda no primeiro ano de vida, e atualizados regularmente 
(THORUP et al., 2011). 

Somente o estudo urodinâmico permite definir o padrão disfuncional do trato urinário inferior, 
detectando fatores de risco (baixa complacência vesical, pressão intravesical > 40 cm H2O, dissinergia 
detrusor-esfincteriana) para evolução deteriorativa do trato urinário superior; tais parâmetros defini-
rão a estratégia terapêutica (BRUSCHINI et al., 2006; KESSLER et al., 2006). 

O cateterismo vesical intermitente limpo (CVIL) deve ser treinado por algum dos cuidadores antes 
da alta hospitalar. É a forma inicial mais aceita de terapia para a incontinência urinária e preserva-
ção da função renal em crianças com MMC e bexiga neurogênica, e deve ser iniciada precocemente  
(KOCHAKARN et al., 2004). Drogas anticolinérgicas em combinação com CVIL podem preservar a fun-
ção do trato superior no grupo de risco (KOCHAKARN et al., 2004; SAGER et al., 2017). O CVIL é um pro-
cedimento de introdução limpa, não necessariamente asséptica, de sonda vesical por período breve, 
suficiente para o esvaziamento vesical, geralmente cinco vezes ao dia, tendo como objetivo esvaziar 
completamente a bexiga em intervalos regulares. 

Pacientes que falham em responder a tratamento clínico conservador têm indicação de tratamen-
to cirúrgico variável, dependendo da clínica e da gravidade (KOCHAKARN et al., 2004; KESSLER et al., 
2006). 

Cerca de 50% das crianças com MMC e bexiga neurogênica experimentarão sua primeira ITU aos 
15 meses de idade e 44% terão cinco episódios de ITU aos 15 anos de idade. A bexiga da criança com 
bexiga neurogênica tende a ser cronicamente “colonizada” e exames de urocultura positivos, na au-
sência de sinais e sintomas essenciais, não devem ser considerados como ITU e não devem receber 
tratamento específico. Os seguintes critérios podem ser utilizados para o diagnóstico de ITU em crian-
ças com MMC e ITU: ≥ 2 sintomas (febre > 38 °C, dor abdominal, dor lombar, aparecimento ou piora de 
incontinência, dor durante o CVIL ou micção, mau odor/urina turva) e > 100 000 UFC/mL de um único 
organismo e > 10 leucócitos/campo em microscopia de urina (MADDEN-FUENTES et al., 2013). 

A antibioticoprofilaxia contínua está indicada naqueles com ITU de repetição e/ou RVU (KESSLER 
et al., 2006). 
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O manejo proativo precoce melhora a função do trato urinário superior e reduz a necessidade  
de cirurgia em pacientes com MMC no longo prazo, devendo ser iniciado, idealmente, a partir do dia 
do nascimento (FERRARA et al., 2001; BRUSCHINI et al., 2006; LIPTAK et al., 2010; MADDEN-FUENTES et 
al., 2013; KORZENIECKA-KOZERSKA et al., 2015). 

O intestino neurogênico ocorre em quase todas as crianças com MMC, sendo a constipação e in-
continência os sintomas mais comuns (LIPTAK et al., 2010). A incontinência fecal gera dificuldades para 
a vida de relação, dificultando a inserção escolar e, consequentemente, social, levando à redução da 
qualidade de vida da criança e de sua família (IBRAHIM et al., 2016).

O intestino neurogênico é inicialmente administrado com toalete cronometrado (horários pré-pro-
gramados para evacuação), massagem abdominal, uma dieta rica em fibras e, nos casos não responsivos, 
o uso de laxantes; enemas são indicados apenas para desimpactação. Se as medidas convencionais não 
funcionam no controle da incontinência e da constipação, pode ser indicado procedimento cirúrgico 
(LIPTAK et al., 2010).

Recomendação

Abordagem diagnóstica, acompanhamento clínico e intervenção em crianças com bexiga 
neurogênica de acordo com recente revisão sistemática (Fluxograma a partir de STEIN R  
et al., 2020) (Grau de recomendação B e nível de evidência 2A)
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Figura 2 – Fluxograma a partir de STEIN R et al., 2020
ATBP – antibioticoprofilaxia; DMSA – cintigrafia renal estática; ITU – infecção de trato urinário;  
PA – pressão arterial; UCM – uretrocistografia miccional; URD – urodinâmica;  
USGRVU – ultrassonografia de rins e vias urinárias; VURD – videourodinâmica.
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Figura 3 – Fluxograma a partir de STEIN R et al., 2020
ATBP – antibioticoprofilaxia; DMSA – cintigrafia renal estática; ITU – infecção de trato urinário;  
PA – pressão arterial; UCM – uretrocistografia miccional; URD – urodinâmica;  
USGRVU – ultrassonografia de rins e vias urinárias; VURD – videourodinâmica.
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Morbidades musculoesqueléticas

Escoliose e cifose

A prevalência da escoliose varia entre 40 a 85%. Sua etiologia é multifatorial e pode incluir displasia 
vertebral ou malformações. 

Excluindo o mau funcionamento da DVP, as potenciais causas neurocirúrgicas da escoliose nes-
sa população envolvem tipicamente três processos distintos: medula ancorada, siringomielia e MCII 
(DIAS et al., 2008). 

Quanto mais alto o último arco laminar intacto, menor a possibilidade de locomoção espontânea 
e maior o risco de ocorrência de escolioses em crianças com MMC (TRIVEDI et al., 2002; DIAS et al., 
2008). 

A variável mais importante na progressão da escoliose é a gravidade da curva inicial. A progressão 
mais rápida ocorre em pacientes entre 11 e 15 anos de idade, e a mais lenta, após o início da puberda-
de (DIAS et al., 2008). 

A escoliose progressiva geralmente resulta em perda da estabilidade do tronco, especialmente, em 
curvaturas > 40° e, quando associada à obliquidade pélvica, ≥ 25°. Isso pode comprometer o equilíbrio 
sentado, a deambulação e as atividades da vida diária. Portanto, o principal objetivo da intervenção 
cirúrgica é a prevenção de uma coluna desequilibrada e melhorar o equilíbrio sentado. Além disso, 
mas não menos importante, se objetiva manter ou melhorar a mobilidade e as atividades da vida diá-
ria (SCHOENMAKERS et al., 2005). 

Embora menos comum que a escoliose, a cifose rígida ocorre em 8% a 20% dos pacientes com 
MMC. A cifose lombar e toracolombar rígida apresentam potencialmente um impedimento funcional 
substancial em relação à posição sentada e ao uso das extremidades superiores, além do equilíbrio, 
e predispõem esses pacientes a lesões cutâneas crônicas sobre a deformidade da giba, com risco po-
tencial de infecção. As curvas cifóticas geralmente estão presentes no nascimento e são resistentes ao 
manejo não operatório. A progressão da deformidade acelera quando o paciente começa a se sentar 
ereto e a curva cresce em magnitude. Coletes podem ser usados para melhorar a postura sentada, mas 
não alteram a história natural da cifose paralítica. Tratamento cirúrgico, e que traz riscos substanciais, 
é necessário para prevenir a deformidade cifótica progressiva e para corrigir o equilíbrio da coluna 
sagital (ALTIOK et al., 2010). 

A incidência de complicações após fusão espinhal em pacientes com MMC pode chegar a 74%. As 
complicações incluem pseudoartrose, correção limitada, complicações respiratórias e neurológicas, 
insucesso na instrumentalização e infecção. Das muitas complicações, as infecções pós-operatórias 
são uma das principais preocupações devido ao potencial de necessidade de múltiplas cirurgias, maior 
necessidade de internações, mais custos e, até mesmo, risco de morte. Pacientes com baixo nível de 
hematócrito pré-operatório e/ou cifose lombar e toracolombar têm um risco aumentado de infecções 
pós-operatórias. Os níveis de hematócrito em pacientes com níveis de hematócrito pré-operatório 
abaixo de 36% devem ser abordados antes da cirurgia. Em geral, a cirurgia da coluna em pacientes 
com MMC está associada a um alto risco de complicações. Contudo, cirurgia é eficaz em melhorar a 
obliquidade pélvica e diminuir a gravidade da curvatura primária, e tais resultados se correlacionam 
com a satisfação do paciente (OLLESCH et al., 2018). 
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Recomendação

Manter vigilância sobre aparecimento ou agravamento de curvas patológicas (escoliose  
e ou cifose). Descartar condições patológicas como defeito na drenagem liquórica e medu-
la ancorada sintomática. No caso de escoliose progressiva e/ou cifose rígida, solicitar ava-
liação do ortopedista e ou fisiatra (grau de recomendação B e nível de evidência 2B e 3B).

Deformidades do quadril e membros inferiores 

Os pacientes com lesão lombar baixa e sacral são de bom prognóstico para deambulação, mesmo 
que com uso de órteses e apoio (BARTONEK, 2010). A fraqueza dos extensores do quadril, do quadrí-
ceps e do flexor plantar pode dificultar a extensão do joelho e favorecer o encurtamento dos isquio-
tibiais, tornando a marcha mais difícil. Isto pode ser remediado com uso de órteses e alongamento 
passivo sistemático da cadeia muscular dos posteriores de coxas e pernas, para evitar a contratura em 
flexão. Nestes pacientes, a atenção deve estar voltada para a prevenção de deformidades nos pés. 

Deformidades do joelho

Em lesões altas, a deformidade mais comumente encontrada é a contratura em flexão dos joelhos 
(LOURENÇO et al., 1998). A indicação de parapodium para ortostatismo assistido para essas crianças 
sem prognóstico de marcha pode impedir a instalação tanto da contratura em flexão de quadril, quan-
to de joelhos, além dos outros benefícios propiciados pela postura de pé. Nos deambuladores, esta 
deformidade pode não ser encontrada (COLLANGE et al., 2006).  

Deformidades do pé

O pé de crianças com MMC é sede frequente de deformidades, tanto nos deambuladores, quanto 
nos pacientes restritos a cadeira de rodas. Os pacientes que deambulam podem desenvolver úlceras 
de pressão, mal perfurante plantar e infecções. O pé mielodisplásico apresenta alteração de sensi-
bilidade, com consequente alteração proprioceptiva, desequilíbrio da musculatura tanto intrínseca, 
quanto extrínseca, sendo muitas vezes rígido, de difícil mobilização (FERNANDES et al., 2007). A defor-
midade mais frequente é o pé equinovaro, de difícil tratamento e alta taxa de complicação e recidiva.  
Quando a deformidade está instalada, o tratamento preferencial é o cirúrgico (ZUCCON et al., 2014). 

A ação de dorsiflexores associada à fraqueza do solear pode evoluir para uma deformidade do tipo 
calcâneo-valgo, mais frequente em pacientes com MMC lombar baixa (DIAS, 1985). A instalação desta 
deformidade também pode ser um sinal clínico de descompensação de medula ancorada (FERNAN-
DES et al., 2007).

Recomendações

 – Uso de ortostatismo assistido em parapodium, por duas horas não consecutivas, inde-
pendentemente do prognóstico de marcha, para a criança a partir dos 10 meses de idade,  
e promover a marcha com prescrição de órteses, a critério do especialista (grau de reco-
mendação C e nível de evidência 4).

 – Orientar família para a manipulação passiva diária do tornozelo e pé da criança, para pre-
venir instalação de deformidades secundárias a encurtamentos tendinosos pela falta de 
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movimentação ativa ou por resquício de atividade de tibial posterior, o que leva à fixação 
do pé em flexão dorsal (grau de recomendação D e nível de evidência 5). 

Redução da densidade mineral óssea e fraturas

Geralmente, crianças com MMC apresentam menor densidade mineral óssea (DMO) nas extremida-
des superiores e inferiores (APKON et al., 2009; LEE et al., 2016). 

O exame que avalia a densidade óssea é a densitometria óssea, mas, nas crianças com MMC, devido 
a elementos ósseos deficientes na coluna vertebral, contraturas no quadril que dificultam o correto 
posicionamento para o exame impedem a aplicação técnica do mesmo (SZALEY et al., 2011).

A capacidade de deambulação comprometida, a redução do tempo em ortostatismo ou a condi-
ção de cadeirante de crianças com MMC reduzem ou impedem a adequada descarga de peso sobre  
a articulação do quadril, resultando em inadequada formação da congruência articular entre a cabeça 
do fêmur e o acetábulo e afetando a DMO do colo do fêmur, o que não ocorre com crianças que de-
ambulam normalmente. Existem controvérsias de que o suporte passivo de peso em crianças, obtido 
com os chamados estabilizadores ou parapodium, para ortostatismo assistido, possa melhorar a DMO 
(APKON et al., 2009). 

Não há evidências de que suplementação de cálcio ou vitamina D melhore a DMO em crianças com 
MMC. O uso de medicações com bifosfonatos, como o alendronato oral e o pamidronato intravenoso, 
demonstrou melhorias na DMO em crianças com diversas deficiências, mas, atualmente, não são cui-
dados padrão ou aprovados para uso em crianças (APKON et al., 2009). 

 Pacientes com MMC apresentam fraturas das extremidades inferiores com uma incidência estima-
da entre 11% e 30%. As fraturas podem não ser reconhecidas ou o diagnóstico pode ser atrasado pela 
hipoestesia, dificultando a percepção de dor da fratura (SZALEY et al., 2011). 

Os principais sintomas de fraturas nas crianças com MMC são edema indolor, hipertermia e hipe-
remia no membro afetado. O diagnóstico é facilmente confirmado através de radiografias simples 
(AKBAR et al., 2010). 

Recomendação

Atentar para sinais de fraturas: em caso de suspeita, solicitar radiografia simples (grau de 
recomendação D e nível de evidência 5).

Morbidades cutâneas

A perda de sensibilidade leva a úlceras de pressão e danos causados por queimaduras e abrasões. 
Quando não diagnosticadas precocemente, as úlceras de decúbito podem exigir internações prolon-
gadas para desbridamento, alívio de pressão e cirurgia plástica. Os pontos de pressão mais comumen-
te encontrados são as tuberosidades isquiáticas, o cóccix, as proeminências ósseas dos tornozelos  
e pontos de apoio nos pés. 
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Almofadas usadas de forma inadequada nas cadeiras de rodas podem causar úlceras de pressão 
nas tuberosidades isquiáticas, o uso de colchão inapropriado associado à postura supina prolongada 
pode fazer pressão excessiva na região do cóccix, e calçados ou órteses mal ajustados oferecem risco 
de ulceração para tornozelos e pés. As úlceras, quando profundas e contaminadas, podem evoluir para 
osteomielite e amputação. O método mais importante para promover a cura é remover a pressão da 
úlcera (LIPTAK et al., 2010). 

Recomendação

Manter vigilância e diminuir a pressão em tuberosidades isquiáticas, cóccix, proeminências 
ósseas dos tornozelos e pontos de apoio nos pés, para evitar ulcerações (grau de recomen-
dação D e nível de evidência 5). 

Desenvolvimento global, aspectos intelectuais, de linguagem, da aprendizagem e funções 
executivas

O desenvolvimento das crianças com MMC tende a ser globalmente atrasado e níveis de funciona-
mento mais baixos são verificados em todas as áreas de desenvolvimento.  O impacto do nível neuro-
lógico de lesão e da presença de DVP está significativamente relacionado ao crescimento da cognição 
e das habilidades motoras (LOMAX-BREAM et al., 2007), embora, em recente revisão sistemática, os 
dados tenham se mostrado insuficientes para concluir que o tamanho ventricular e a morfologia im-
pactem o desenvolvimento neurocognitivo (Blount et al., 2019).

A dificuldade com a linguagem pragmática funcional resulta em habilidades de comunicação 
subótimas, com implicações acadêmicas e comunitárias no longo prazo (VACHHA et al., 2003; NEJAT 
et al., 2007). 

Deficiências nas funções executivas têm impactos nas habilidades educacionais, sociais e de auto-
cuidado. As habilidades de função executiva incluem as habilidades para planejar, iniciar, sequenciar, 
sustentar, inibir respostas concorrentes e trabalhar com ritmo. Tais dificuldades, apesar do QI absoluto, 
em geral, ser normal, afetam o desenvolvimento acadêmico, social e de atividades de vida diária e de 
prática, em todas as fases da vida do paciente com MMC (VACHHA et al., 2003; NEJAT et al., 2007). 

Recomendação

Identificar e tratar precocemente desvios e/ou atrasos no DNPM, em atuação interdisci-
plinar com equipe multiprofissional de reabilitação composta por fonoaudiólogos, psico-
pedagogos, terapeutas ocupacionais e fisioterapeutas, a depender do caso (grau de reco-
mendação D e nível de evidência 5). 
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Capítulo 5 – Cuidado Centrado na Família no Seguimento após a alta  
da criança de risco

Algumas condições de alto risco, como Hérnia Diafragmática Congênita e MMC, necessitam de 
seguimento ambulatorial especializado com equipe de saúde associada a um centro hospitalar terciá-
rio. Uma equipe de saúde que esteja preparada para o cuidado centrado nas necessidades da criança  
é fundamental. 

A prática de envolver os pais, cuidadores e membros próximos da família no cuidado de uma 
criança que tenha ficado longo período hospitalizada não é uma novidade. Mas há ainda, nos dias 
de hoje, a necessidade de reforço de protocolos práticos, especificamente, no acompanhamento 
após a alta hospitalar de casos como MMC e Hérnia Diafragmática Congênita, duas patologias graves  
e onde as múltiplas demandas que envolvem os cuidadores podem dificultar o manejo ambulatorial 
(AMERICAN ACADEMY OF PEDIATRICS, 2004; CRUZ e ANGELO, 2011). 

Estabelecer um relacionamento com a família desde a internação neonatal, com grupo de apoio que 
possa responder com clareza e segurança as dúvidas da família, possibilita ao neonatologista e a todo 
profissional de saúde adquirir uma visão ampla dos problemas, compreendendo as necessidades e prio-
ridades dessa família. Assim, definindo prioridades gerais e específicas de cada situação familiar e de 
acordo com o grau de morbidades para planejamento da alta hospitalar segura, que envolverá, obriga-
toriamente, o desenvolvimento de um plano de cuidado efetivo para a criança com uma doença crônica 
e seus familiares. (AMERICAN ACADEMY OF PEDIATRICS, 2004; MORGAN, NOVAK e BADAWI, 2013). 

O plano de cuidado ambulatorial deve ser organizado/criado junto com a família e desde antes da 
alta hospitalar, ou seja, deverá haver um preparo para a alta do paciente (Manual da Sociedade Brasi-
leira de Pediatria: Seguimento do Prematuro de Risco, 2012; Morgan, Novak, Badawi, 2012).

Plano de cuidado

1– Promoção da escuta: Reservar espaço para a manifestação das dúvidas e ansiedades da 
família. A doença crônica impõe modificações na vida da família, exigindo readaptações à 
nova situação e estratégias para o enfrentamento, o que geralmente gera muita ansiedade. 

2– O plano de cuidado depende da complexidade e da gravidade da doença; das estruturas 
disponíveis para satisfazer às necessidades de cada criança e de sua família. Assim, é funda-
mental conhecer a condição social e o nível de escolaridade familiar, incluindo o potencial 
de entendimento das orientações que sejam dadas ao cuidador principal. 

3– No plano de cuidado devem ser abordadas as necessidades psicossociais e socioeconô-
micas das famílias, buscando alternativas oferecidas pelo serviço social, e, quando houver 
necessidade, encaminhar para benefícios de programas de apoio de organizações.

4–  O desenvolvimento de medidas educativas para otimizar o cuidado: orientações gerais 
que minimizam a busca pelos serviços de emergência, tais como: orientações para medica-
ções de uso crônico, medidas preventivas como vacinas, higiene e avaliação ambulatorial 
sistemática no seguimento após a alta.  

5– Orientações para interações de qualidade da família (especialmente a mãe e/ou cuidador 
principal), com vínculos mais bem estabelecidos. Definindo-se um programa de estimula-
ção precoce, onde os pais possam atuar na estimulação diária, com orientação específica 
conforme as necessidades. 
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6– As orientações que promovem vínculos pais-bebês exercem influência positiva no desen-
volvimento infantil. Os primeiros três anos de vida de uma criança são um período-chave 
do desenvolvimento físico, fisiológico, cognitivo e social. A relação de apego do cuidador 
ao seu filho, com estabelecimento de vínculos de qualidade, é importante para o desenvol-
vimento da criança, podendo conferir uma influência positiva sobre a criança ou ser uma 
fonte de risco (no caso de um vínculo mal estabelecido) (Sgandurra et al., 2017). 

7– Orientações aos cuidadores devem ser fornecidas de modo sistemático no seguimento 
ambulatorial, em conjunto com as consultas periódicas de avaliação. Nos dois primeiros 
anos, de modo mais frequente, pois é quando há maior receptividade para essa interação 
progressiva e estabelecimento de vínculo duradouro (Sgandurra et al., 2017; Silveira, Men-
des, Fuentefria, Valentini, Procianoy, 2018). 

8– Há diversas propostas de intervenção que empoderam a mãe e/ou o cuidador principal. 
O sistema CareToy é uma ferramenta inovadora de telerreabilitação, útil no fornecimento 
de Intervenção Precoce Intensiva, individualizada, cuja proposta é a realização das ativida-
des domiciliares centradas na família e na criança. O treinamento CareToy é inspirado pelo 
conceito de ambiente enriquecido e baseia-se em atividades direcionadas à utilização de 
objetivos e brinquedos, destinadas a incentivar as crianças a realizarem tarefas específicas. 
O treinamento pode ser monitorado remotamente e adaptado pela equipe de reabilitação 
de acordo com as necessidades de desenvolvimento específicas de cada criança, enquanto 
os pais brincam ativamente com seus filhos. Envolve basicamente a recuperação de habili-
dades motoras. Os programas de desenvolvimento que estão associados a efeitos positivos 
nas crianças são muito heterogêneos. Isso implica que nosso conhecimento sobre os ele-
mentos efetivos de uma intervenção ainda é limitado (Sgandurra et al., 2017). 

9– O que já está estabelecido é o conceito de que é necessário ensinar o cuidador a ser capaz 
de interpretar as pistas comportamentais que a criança fornece, respondendo de forma  
a cumprir as necessidades emocionais e físicas (Morgan, Novak, Dale, Guzzetta,  Badawi, 
2014; Silveira, Mendes, Fuentefria, Valentini, Procianoy, 2018). 

Alguns exemplos práticos

Promover vocalizações infantis (“mamanhes”); cantar e usar expressões faciais, respeitando o es-
tado de estresse e de excitação da criança. A “conversa explicativa”, por exemplo, referente a um pro-
cedimento como o exame de sangue, ou mesmo uma sondagem vesical, deve ser realizada com um 
lactente pré-verbal. A criança de risco, ao desenvolver estratégias adaptativas para responder e regu-
lar o estresse de forma independente, será menos vulnerável a um estresse futuro (Silveira, Mendes, 
Fuentefria, Valentini, Procianoy, 2018).

Para estimulação cognitiva é fundamental aproximar-se e falar devagar com a criança, cantando 
baixo e mostrando partes do corpo. O uso de espelho para ver as semelhanças é muito importante para 
a identidade. Objetos coloridos, como chocalho e móbile, que façam a criança girar a cabeça 180 graus, 
devem ser oferecidos de modo sistemático (Silveira, Mendes, Fuentefria, Valentini, Procianoy, 2018; Liu, 
2018). 

Aproveitar as atividades diárias, como o momento da higiene (banho, troca de fraldas) para esti-
mulação. Nominar partes do corpo durante essas atividades do cotidiano é simples e prático. Todas 
as oportunidades de estimulação devem ser aproveitadas. A conversa “olho no olho” é uma forma de 
captar a atenção (Silveira, Mendes, Fuentefria, Valentini, Procianoy, 2018).
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Brincadeiras de cadê-achou, imitar atividades físicas, risca e rabisca, jogos com cubos, bolas e encai-
xes, brinquedos e objetos com diferentes texturas estimulam a habilidade motora fina e a capacitação 
para realizar a pinça (Silveira, Mendes, Fuentefria, Valentini, Procianoy, 2018). 

Atividades motoras ampla e fina envolvem o “brincar com a criança”. Fazer uso de bola para jogar.  
E, até na troca de roupas diária, os pais podem fazer brincadeiras estimulantes (Silveira, Mendes, Fuen-
tefria, Valentini, Procianoy, 2018; Liu, McGowan, Tucker, Glasgow, Kluckman, Vohr, 2018).

Os pais são aconselhados a reservar um tempo para a leitura de alguns livros todos os dias. Quan-
do estão lendo esses livros, devem falar com a criança sobre os sentimentos que aquela leitura deve 
despertar: mostrar como é a expressão facial quando se está feliz, com fome, com raiva, medo, etc. Fa-
lando repetidamente e reforçando a conquista de cada criança quando apresenta o entendimento da 
leitura. Esse exercício cognitivo é evolutivo, uma vez que a dificuldade do contexto da leitura é maior 
com avançar da idade (Nadeej, Herath Torrance, Bennett, Wei, Barlow, 2014; Silveira, Mendes, Fuentefria, 
Valentini, Procianoy, 2018; Nadeeja INS Herath, Christine Bartram Torrance, Cathy Bennett, Yinghui Wei, 
Jane Barlow, 2018). 

Quando um cuidador está despreparado, pouco sensibilizado a frequentar as consultas de segui-
mento e, por consequência, cronicamente desorganizado, sem interagir e participar adequadamente 
das atividades e das necessidades diárias da criança, os processos típicos de regulação didática da 
criança não ocorrem. De forma que, diante de níveis cronicamente altos de estresse que não sejam 
resolvidos com sucesso pelo cuidador, essa criança irá desenvolver estratégias mínimas ou mal adap-
tativas e com prejuízo adicional ao neurodesenvolvimento. O bem-estar emocional e a competência 
social fornecem uma base sólida para o surgimento de habilidades, e precisam de reforço positivo 
para adequar a trajetória do desenvolvimento desta criança com maior risco. Os primeiros anos são 
importantes pré-requisitos para o sucesso na escola e mais tarde no local de trabalho e na comuni-
dade, daí a importância do cuidado precoce centrado em orientar a família para suporte da criança 
(Nadeej, Herath Torrance, Bennett, Wei, Barlow, 2014; Roberts, Kaiser, Wolfe, Bryan, Spidalieri, 2014).

Conclusão 

Há evidências de que interações pais-filhos de alta qualidade exercem influência positiva no desen-
volvimento social e cognitivo da criança.

Como o seguimento ambulatorial é uma extensão dos cuidados perinatais, o grupo de profissio-
nais da saúde deverá acompanhar a criança e sua família desde durante a internação neonatal, traba-
lhando a redução do stress parental, e melhores vínculos pais-bebê. Além disso, nas etapas evolutivas 
do desenvolvimento da criança, promover estímulos específicos para cada fase e, principalmente, en-
volvendo aspectos motores, cognitivos e de linguagem.

http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Roberts%20MY%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=24950492
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Kaiser%20AP%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=24950492
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Wolfe%20CE%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=24950492
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Bryant%20JD%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=24950492
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Spidalieri%20AM%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=24950492
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