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LIPOMIELOMENINGOCELES
EXPERIENCIA COM 16 CASOS OPERADOS
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RESUMQO — Os autores wanalisam retrospectivamente 16 pacientes com lipomielomeningoceles
operados por técnica microcirargica, de 1980 a 1991. Observaram que o8 pacientes que néo
sdo operados ou que s#o operados de forma inadequada irdo apresentar paralisias dos membros
inferiores e/ou alteracdes vesicais graves. Os autores dio énfase a4 necessidade de ser o
procedimento cirdirgico realizado nos pacientes assintométicos e que este procedimento libere
a medula da tracdo que é exercida pelo lipoma.

PAL.AVRAS CHAVE: lipoma intramedular, lipomielomeningocele, medula ancorada, disrafismo
espinhal.

Lipomyelomeningoceles: experience with 16 operated cases

SUMMARY — Sixteen patients with lipomyelomeningoceles were operated by microsurgery
technics from 1980 to 1991. Patients with lipomyelomeningoceles inappropriatedly treated or
not submitted to treatment will develop significant neurological sequelae. In the authors’
opinion, proper management of the patient with spinal lipoma requires early prophylactic
resection of the lipoma and untethering of the spinal cord.

KEY WORDS: intramedullary lipoma, lipomyelomeningocele, tethered cord, spinal dys-
raphism.

As lipomielomeningoceles ou lipomas intramedulares associados a espinha
bifida 10 sao frequentes4. Schut et al.1l encontraram 132 pacientes com mielo-
meningoceles e 34 com lipomielomeningoceles em um periodo de 7 anos. As
lipomielomeningoceles sio também denominadas lipomas lombo-sacros5 ou lipo-
mas da cauda equina 3., Devem, no entanto, ser claramente diferenciados dos
lipomas intramedulares que se apresentam com o saco dural e as vértebras inte-
gras, sem qualquer forma de disrafismo. As lipomielomeningoceles sdo lesdes
congénitas. Seus sintomas sdo decorrentes do estiramento da medula, quando
esta é impedida de migrar no sentido encefdlico, pelo lipoma, durante o desen-
volvimento embriondrio nas primeiras semanas de gestagdol45.610 (Fig. 1).
Embora sejam malformacdes congénitas os pacientes ao nascer, usualmente,
nio apresentam manifestacdo neuroldgica. As paralisias dos membros inferiores
e/ou as alteragbes esfincterianas instalam-se, na maioria dos casos, de forma
progressiva 4,5,5-10,

. Nos ultimos anos, vdrios neurocirurgidoes tém registrado na literatura mun-
dial suas experiéncias com o tratamento dos lipomielomeningoceles 46-11, No en-
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tanto, em nosso meio, pouca atencdo tem sido voltada para este tema. Estes
fatos nos estimularam a relatar nossa experiéncia com o tratamento de 16 pa-
cientes com lipomielomeningoceles.

MATERIAL E METODOS

Realizamos andlise retrospectiva dos prontudrios de 16 pacientes com o diagnéstico de
lipomielomeningocele operados no Hospital dos Servidores do Estado e na Clinica S&o Vicente,
Rio de Janeiro, entre janeiro-1980 e dezembro-1691. Neste periodo, 2 pacientes ndo foram
operados por recusa da familia e 2 outros aguardam cirurgia. BEsta série inclui 10 pacientes
do sexo feminino e 6 do sexo masculino. A idade variou de 7 meses a 36 anos, com média

de 12 anos.

O motivo da procura do atendimento médico em 6 pacientes foi lesdio cutidnea (Fig. 2)
e déficits neurologicos e/ou manifestacio urolégica nos outros 10 pacientes. Os sinais e sinto-
mas desta série estdo relacionados na Tabela 1. Somente as manifestacdes cutdneas foram
responsdveis pelo atendimento médico em 6 das 10 criancas menores de 12 anos; em 2, infeccéo
uriniria e lesdo cutanea foram a causa e, em outras 2, paralisia do pé e lesdo cutdnea. Os
varios tipos de lesdes cutineas observados nesta série podem ser analisados na Tabela 2.
Dos 6 pacientes adultos, déficit neurolégico progressivo foi o motivo de atenclo médica em 5
e, em 1, infeccdo urindria de repeticio. Nenhum paciente adulto era assintomético; os 6
pacientes assintomdticos, do ponto de vista neurolégico e ou uroldgico, tinham menos de
12 anos. Vale ressaltar que dos 6 pacientes adultos, 5 tinham sido submetidos a cirurgia
prévia, superficial e inadequada, que ndo impediu a progressdo ou o aparecimento dos sin-
tcmas. Ndo havia, neste grupo, casos de hidrocefalia ou malformacfo de Arnold-Chiari, como
também histéria familiar de estados disraficos. Em todos os 10 pacientes sintométicos (6
adultos e 4 criancas) os déficits neurolégicos ou urolégicos foram de instalacdo progressiva.
Nédo conseguimos, pela histéria, detectar qualquer caso de piora aguda.

Tabela 1. Sinais e sintomas em 16 pacientes com lipomielomeningoceles.

Sinais e Sintomas Ne¢ de Pacientes

Lesdo cutanea 16
Paralisia ou paresia dos membros inferiores
Incontinéncia urinéria

Constipacéio intestinal

Mal perfurante plantar

Assimetria dos pés

Anus imperfurado

Duplicacdo da bexiga e genitalia

Ho o= NN W o, =

Tabela 2. ILesdes cutidneas encontradas em 16 pacientes com lipomielomeningoceles.

Tipo de lesdo Ne¢ de lesCes
Lipoma cuténeo 10
Cicatriz de cirurgia anterior 5
Depressdo (dimple) 5
Hipertricose 1
Angioma 1

Em 6 pacientes havia associacio de 2 lesdes.
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Fig. 1. Desenho esquemitico mostrando lipoma
subcutineo que se projeta através de um defeito
de fechamento da fascia téraco-lombar, laminas
e duraméter, aderindo firmemente & medula e
mantendo-a anormalmente baixa.

Fig. 2. Fotografia de pacien-
te com lipoma lombo-sacro,
medianamente situado. Po-
de-se também observar pe-
quena depressdo superior ag
lipoma (seta).
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Em todos os pacientes observamos, ao RX simples, algum grau de espinha bifida; em
2 havia agenesia do sacro. Em 5 pacientes foram realizadas mielografias, 2 outros foram
operados baseando-se exclusivamente na radiologia simples e na ectoscopia. Nos Gltimos 9
pacientes a tomografia computadorizada (TC), com ou sem contraste intratecal revelou, com
precisdo, lesio hipodensa subcutinea estendendo-se para dentro do canal raquidiane (Fig. 3).
A recente utilizaciio da ressonfincia magnética nuclear (RM) permitiu, em 2 pacientes, identificar
claramente o lipoma aderido & medula e a posicéo anormalmente baixa do cone medular (Fig. 4).

Em todos 0s casos, o objetivo da cirurgia foi o de interromper a tracdo exercida pelo
lipoma sobre a medula. Observamos em um caso, além da tracfio, a compressio do lipoma sobre
a medula também era responsdvel pelos sintomas.

Iniciamos a cirurgia com o uso de lupas (4X). O lipoma subcutdneo é identificado e
isolado circunferencialmente. Hemostasia minuciosa com o uso do bipolar. O talo fibro-lipo-
matoso é identificado e seguido através do defeito na fascia téraco-lombar. Laminectomia, se
possivel, restrita somente a uma vértebra acima do ponto de penetrago do talo fibro-lipo-
matoso na duraméter. A duraméiter é seccionada em torno do talo fibro-lipomatoso quando o
lipoma é do tipo dorsal ou até o lipoma quando este for do tipo caudal, pela classificacio
utilizada por Hoffman et al. 4. Neste ponto, é introduzido no campo o microscépio cirargico
e, empregando-se magnificacio 10X ou 16X, o restante do procedimento é concluido. A dura-
méter é suturada na musculatuna paravertebral. Utilizando-se bisturi ou tesoura e bipolar,
reduzimos progressivamente a massa tumoral até ser claramente identificado o local de
aderéncia do lipoma ao tecido neural, sendo ele entio seccionado o mais préximo possivel do
cone medular e cessando, assim, o efeito de tracBo exercido por essa complexa estrutura (Fig.
5). Frequentemente, tecido fibroso fica entremeado na massa lipomatosa e, mesmo com magni-
ficacfio, poderd ser dificil diferencii-lo do tecido neural. Nesta situacdo, o uso do estimulador
de nervo podera ser de ajuda porém, com a progressiva experiéncia, a capacidade de reco-
nhecer @ diferenca entre o tecidd fibroso ¢ o tecido neural torna-se mais fécil. Hoffman et
al. 4 ressaltam que as raizes vidveis da cauda equina se situam sempre anteriormente e apre-
sentam trajeto ascendente. Este conhecimento nos ajuda também a identificar as estruturas
neurais. O filum terminale deve ser seccionado pars evitar que ele mantenha a medula anor-

Fig. 3 TC da coluna lom-
bar de paciente com lipo-
ma que Se projeta para o
interior do canal raquidia-
no. Observa-se também es-
pinha bifica (seta).
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Fig. 4. RM mcsirando
lipoma (setas curvas)
aderindo ao cone medu-
lar e medula anormal-
mente fixada em L-4
{setas retas).

malmente tracionada. Como os lipomas sfio hamartomas e, assim, nfo aumentam de volume
pela multiplicacio de suas células 7,/0, ndo & necessfirlo remover a porcgdo intramedular. A
remocdc svbtotal € o tratamento mais recomendado f,3-/1. A duramdter & cuidadosamente su-
turada. Um enxerto de fascia wlatas foi empregado em vérios pacientes. O fechamento dos
planos superficiais é rotineiro. © paciente deve ser mantido em decidbito ventral com a cabe-
ceira haixa por 7 cias, no intuito de evitar fistula do liquida cefalorraguidianc (LCR).,

RESULTADOS

Néo ocorreram Gbitos nesta série, nao tendo sido observada piora neuroldégica ou da
funcgfic vesical em qualguer paciente. Dois pacientes com fleeras tr6ficas apresentaram cica-
trizacio dessas lesdes. Dus 6 pacientes com alteracgdes vesicais, 4 apresentaram algum gnau
de melhcra; em 2, ocorreu diminuiclo das infeccdes de repeticio; em 2 outros houve dimi-
nuigio do volume residual. Dos 7 paclentes com wvariados graus de paresia dos membros
inferiores, 3 apresentaram melhora da funcfic motora, todos eram criancas. Os outros 4 pa-
cientes ji apresentavam lesdes fixas. Dois pacientes tinham sido previamente submetidos a
cirurgia ortopédica de correcio de pés tortos.

A complicacio mais frequente fol o actimulo subcutAneo de LCR. Um paciente preeisou
ser reoperado para fechamento da fistula de LCR, Nenhum dos 6 pacientes assintomdticos
passou a apresentar gqualquer sintoma sugestivo de pilora.
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Fig. 5. Fotografia cirurgica indicando lipoma subcuténeo isolado e o seu talo fibroso pene-
trando na duraméiter (setas).

COMENTARIOS

Nos pacientes com lipomielomeningoceles encontra-se um lipoma subcuta-
neo na regido lombo-sacra, usualmente na linha média. Este lipoma subcutédneo
continua-se, através de um defeito de fechamento da fascia téraco-lombar, das
laminas e da duramdter, indo aderir-se & medula, alongada e tracionada 1,4-6,10,
O embrido no estdgio de 15mm apresenta a medula e a coluna vertebral do
mesmo comprimento. A partir deste ponto a coluna vertebral cresce no sentido
caudal mais rapidamente do que a medula, fazendo com que a medula “ascenda”
no sentido encefdlico, dentro do canal raquiaiano. O cone medular deve atingir
T-3 na 30* semana de gestacdo e, no adulto, situar-se no méximo na borda inferior
do corpo de L-2. Se algum processo, como as lipomielomeningoceles, mantem a
medula presa, impedindo a sua migracéo, ocorre gradual estiramento dela em
sentido longitudinal 2.6,9, Yamada et al.12 demonstraram, experimentalmente, que
a tracdo exercida sobre a medula provoca alteracdes nos processos oxidativos
das mitocondrias dos neurdnios. Este fato poderd levar a paraplegia ou a incon-
tinéncia urindria. Os pacientes com lipomielomeningoceles, na maioria das vezes,
nascem neurologicamente normais. O risco de deteriorizacio neurolégica e/ou
vesical existe em todas as idades, principalmente durante os periodos de rdpido
crescimento 48,9, Pierre-Khan et al.10, revendo a literatura, observaram que entre
35 e 67% dos pacientes desenvolvem lesfes neuroldgicas ou vesicais se nao ade-
quadamente tratados. Outros 411 acreditam que todos os pacientes irdo apresen-
tar sintomas antes dos 4 anos de vida.

A deteriorizacdo neuroldgica e/ou vesical nesses pacientes € usualmente
progressiva, podendo no entanto ser de instalagdo abrupta, como no decorrer
do parto normal, durante exercicios fisicos, durante o ato sexual e como em
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acidentes entre outras1.3.%,10,11, Varios autores, que operaram e acompanharam
pacientes com manifestacdo neurolégica ou vesical, afirmam que somente pou-
cos conseguem obter regressao total de seus déficits. A maioria ndo apresenta
melhora significativa de seus sintomas pré-operatorios, pois suas lesGes séo fixas
e sem possibilidade de reversdo. A funcéo vesical € mais dificil de se recuperar
que a funcdo motora 3.4.5.7,810,11, Estes fatos também foram observados em nos-
sa experiéncia clinica.

O objetivo do tratamento ciriurgico deve ser o de liberar a medula da
tragdo que € exercida pelo lipoma. Em alguns casos também descomprimir a
medula, dado o efeito de massa 6. Portanto, uma cirurgia superficial que s6 atinge
a fascia toraco-lombar, removendo somente o lipoma subcutaneo e nao liberando
a medula da tracdo, deve ser evitada. Pacientes submetidos a cirurgias cosmé-
ticas, superficiais e ineficazes, irdo desenvolver déficits neuroldgicos e/ou vesi-
cais 45,7,8,11, Este fendmeno ocorrera em 5 pacientes desta série.

Pierre-Kahn et al.10 reviram 397 casos operados por 10 servicos de neuro-
cirurgia e observaram somente 1 6bito e 3 casos de piora no poés-operatorio. Co-
nhecendo a sombria histdria natural das lipomielomeningoceles e os bons resul-
tados, com pequena mortalidade e morbidade no tratamento cirirgico, varias au-
toridades 3,4.5.8,10,11 tém recomendado o tratamento cirirgico para pacientes as-
sintomdticos com lipomielomeningoceles dentro da maior precocidade possivel.
Nos também nos filiamos a esta doutrina.
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