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Equipo Elaborador del Protocolo 

 

Barrera, Soledad (Médico)   

Lopez, Doris (Licenciada en Enfermería)  

Martínez, Mariana (Médico Fisiatra) 

Nallem, Julio (Médico Urólogo)  

Sereno, Violeta (Médico Pediatra Gastroenteróloga) 

Vivas, Susana (Médico Pediatra Neuropediatra)  

 

ACTUALIZACIÓN 

Este protocolo fue confeccionado y publicado en el año 2024.  

Las actualizaciones se realizarán cada 2 años.  

 

Metodología 

Para la elaboración de este protocolo se realizó una búsqueda en las siguientes bases 

de datos hasta diciembre 2022: Pubmed, MEDLINE, EMBASE, CINAHL, y biblioteca 

Cochrane. Se utilizaron palabras clave como “Mielomeningocele”, “tratamiento”, “guías”, 

“protocolos” en idioma español e inglés.  

 

Glosario 

 
ATB: Antibióticos 

CIE10: Clasificación internacional de enfermedades, 10.ª edición. 

LCR: Líquido cefalorraquídeo 

MMC: Mielomeningocele 

SNC: Sistema nervioso central 

RVU: Reflujo vesicoureteral 
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Introducción 

El término disrafias abiertas espinales se utiliza para designar los defectos congénitos 

simples o complejos del cierre del tubo neural. Esto determina la persistente continuidad 

entre el neuro ectodermo posterior y el ectodermo cutáneo.  

El defecto óseo estructural se produce a cualquier nivel de la columna vertebral desde 

el cráneo hasta el sacro.  

Esta alteración ocurre precozmente en el período embrionario entre la tercera y la cuarta 

semana de gestación.  

En la práctica, si bien el término Disrafia Espinal nomina mejor al grupo de malformaciones 

cuyo común denominador es el cierre defectuoso del mesénquima, arcos vertebrales 

posteriores y estructuras neurales, se mantiene frecuentemente el uso del término espina 

bífida, el que designa la falta de fusión de los arcos posteriores vertebrales.  

Sus formas anatomopatológicas son múltiples y van desde el simple cierre incompleto del 

arco posterior de una vértebra, carente de significado patológico, hasta extensas lesiones 

raquimedulares acompañadas de malformaciones del sistema nervioso central (SNC) y de 

otros órganos.  

Su forma más grave es el mielomeningocele (MMC) que se presenta como una enfermedad 

crónica, produciendo en el niño y en su familia un fuerte impacto psicosocial ya que el niño 

presenta compromiso motor, urológico, ortopédico y, a veces, cognitivo. Las lesiones son 

complejas y sus secuelas pueden evolucionar a medida que el niño crece, requiriendo la 

atención de múltiples especialistas a lo largo de toda la vida. 

Cabe aclarar que las disrafias ocultas, si bien son valoradas y tratadas en el equipo de 

MMC, no se desarrollan en este protocolo por tener escasa sintomatología. 
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Objetivo 

 

El objetivo del presente protocolo es desarrollar una herramienta para la toma de decisiones 

clínicas, basadas en la última evidencia científica disponible, para el tratamiento, 

seguimiento y rehabilitación de los pacientes con Disrafias Espinales. 

 

Alcance 

Esta guía está dirigida a profesionales de la salud involucrados en la atención de las 

Disrafias Espinales abiertas (MMC) Q 05 del CIE10.  

 

Clasificación de las Disrafias Espinales 

Las disrafias espinales se clasifican en disrafia espinal oculta y disrafia espinal abierta:  

 

Disrafia espinal oculta  

Se denomina disrafia espinal oculta a la falta de cierre del raquis sin que haya masa 

posterior evidente ni exposición de tejidos neurales. Puede ir acompañada por la 

persistencia de tejidos embrionarios, inclusiones dérmicas, fistulas dérmicas, angiomas, 

lipomas, etc.  

 

Disrafia espinal abierta 

La presencia de trastornos neurales evidentes se asocia al defecto esquelético y la posible 

hernia de estas estructuras a través del defecto óseo. Si la herniación es de meninges se 

denomina meningocele. Esta es una disrafia en la que las meninges sobresalen de la 

apertura espinal y puede o no estar cubierto por una capa de piel. Habitualmente tiene poca 

expresión clínica.  

Cuando a través del defecto óseo se hernian meninges y medula espinal, se denomina 

mielomeningocele. Su localización más frecuente es a nivel de la región lumbosacra y su 

compromiso neurológico depende del nivel y de la extensión de la lesión. El 

mielomeningocele representa la falla precoz de la neurulación (etapa embrionaria en la que 

se produce el cierre del tubo neural y la inducción de otros tejidos) lo que justifica la 

concurrencia de otras malformaciones macro y microscópicas, primarias y complejas a lo 

largo del tubo neural que motivan su diversidad semiológica y su pronóstico sombrío, que 

hace que se denomine estado disráfico.15 

Incluye los siguientes defectos en el cierre del tubo neural y los sinónimos que los designan 

en la terminología médica habitual:  
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Espina bífida (abierta) (quística) 

Q05.0 Espina bífida cervical con hidrocefalia  

Q05.1 Espina bífida torácica con hidrocefalia  

Q05.2 Espina bífida lumbar con hidrocefalia 

Q05.3 Espina bífida sacra con hidrocefalia  

Q05.4 Espina bífida con hidrocefalia, sin otra especificación  

Q05.5 Espina bífida cervical sin hidrocefalia  

Q05.6 Espina bífida torácica sin hidrocefalia  

Q05.7 Espina bífida lumbar sin hidrocefalia  

Q05.8 Espina bífida sacra sin hidrocefalia  

Q05.9 Espina bífida no especificada  

Meningocele raquídeo o cerebral y Lipomeningocele 

 

Este protocolo se enfoca en la disrafia espinal abierta. Es la que presenta mayor 

cantidad de complicaciones.  

El diagnóstico de disrafia espinal abierta se realiza durante las etapas pre o post natal 

mediante la observación de una malformación quística más o menos voluminosa, 

localizada sobre el eje medular a cualquier altura de este. Su contenido es líquido 

cefalorraquídeo (LCR) y tiene en su superficie una formación carnosa, plana, de uno o 

varios centímetros de diámetro que es la placa medular. Los bordes de la placa se 

continúan sin solución con las meninges y éstas de igual forma con la piel. La misma 

puede estar íntegra o presentar una comunicación con pérdida de LCR.  

Se debe realizar el cierre neuroquirúrgico precoz del mielomeningocele para prevenir la 

posibilidad de infección, deterioro por desecación o trauma.  

La alteración neurológica se puede detectar inmediatamente al nacimiento y está dada 

por la altura de la lesión raquimedular.  
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Clínica 

 

Manifestaciones Neurológicas  

La parálisis o paresia generalmente flácida en miembros, es común, aunque su nivel 

puede no corresponder exactamente con el nivel del defecto óseo debido a la presencia 

de fibras indemnes por debajo de la lesión. En ciertos casos puede haber espasticidad 

en los miembros inferiores y su causa se asocia a otras malformaciones del SNC.  

El compromiso de la sensibilidad superficial y profunda es difícil de establecer en los 

primeros años de vida, pero obliga a tomar medidas preventivas en el cuidado de la piel.  

La hidrocefalia se presenta en el 10 al 15% de los niños al nacer, lo que requerirá 

intervención neuroquirúrgica.  

 

Malformaciones y disfunciones del Sistema Nervioso Central  

• La Hidrocefalia es la lesión asociada más frecuente, estando presente en el 90% 

de los niños con MMC. El niño puede nacer con hidrocefalia y desarrollar los 

síntomas de hipertensión endocraneana en un lapso de 2 a 3 semanas. La misma 

se presenta en un 80% de los recién nacidos con MMC y su patogenia es 

multifactorial.  

El tratamiento consiste en la derivación neuroquirúrgica del LCR.  

Las técnicas derivativas son una terapéutica de alta morbilidad y mortalidad a 

mediano y largo plazo. 

• La Malformación de Chiari tipo II presenta un descenso anormal de estructuras del 

SNC (amígdalas cerebelosas) por debajo del foramen magno, con elongación y 

deformidad del tronco del encéfalo y del IV ventrículo que puede obstruir la 

circulación del LCR y como consecuencia originar hidrocefalia.  

• La agenesia del cuerpo calloso, los trastornos de la migración y proliferación 

neuronal, la holoprosencefalia, entre otros se asocian con frecuencia. 

• Médula amarrada: si bien está presente en casi la totalidad de los MMC y en un alto 

porcentaje de los lipomeningoceles después de la reparación quirúrgica del defecto, 

sólo un 3 a un 20% presentan un síndrome de anclaje medular que requiera 

tratamiento neuroquirúrgico. Este síndrome se ve generalmente en los períodos de 

crecimiento rápido. 

       Los síntomas pueden ser: deterioro motor, cambio en el comportamiento de la vejiga 

neurogénica, deformidades de extremidades y de la columna, dolor, aparición o 

acentuación de espasticidad. 

• Diplomielia, siringo e hidromielia, diastematomielia, quistes dermoides, entre 

otros.  
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• Epilepsia: desde el punto de vista funcional, la epilepsia en sus distintas formas se 

presenta hasta en un 30% de los pacientes y se vincula a la patología mal formativa 

del SNC.  

 

Manifestaciones Digestivas 

• Disfunción intestinal: se caracteriza por la alteración de los movimientos 

peristálticos y del control esfinteriano de origen neurológico. 

En el recién nacido se puede observar la ausencia de reflejo anal con 

hipotonía anal e incontinencia, que puede evolucionar al estreñimiento. Se 

deben iniciar precozmente medidas de prevención del estreñimiento y, 

alrededor de los 3 años, iniciar el entrenamiento del hábito defecatorio.  

• Se debe evaluar de manera individual cada situación para realizar estudios y/o 

plantear otras medidas (Anexo 1). 

 

Manifestaciones Ortopédicas 

Los niños con lesiones de nivel medular tienen comprometida su marcha, en grado 

variable según la altura del defecto. De acuerdo con la capacidad de marcha se dividen 

en: no caminadores, caminadores no funcionales, deambuladores domiciliarios y/o 

comunitarios. Esto implica distintos grados de afectación de su sistema nervioso. 

Respecto a las manifestaciones ortopédicas, las mismas pueden estar presentes en el 

recién nacido y se expresan como: pie bot, equino varo, valgo, talo y las artrogriposis 

secundarias.  

Otras manifestaciones son las rodillas flexas o en hiperextensión, la luxación de cadera, 

la cifosis anguladas y escoliosis por malformaciones como hemivértebras, agenesias y/o 

duplicaciones vertebrales, etc.  

Para estas dificultades motoras, se utilizan diferentes tipos de ortesis, como por ejemplo 

bastones, andadores y/o silla de ruedas, etc.; a los efectos de apoyar las diferentes 

instancias de la vida diaria.  

El desequilibrio muscular junto con el crecimiento del individuo y los valores de fuerzas 

de los diferentes grupos musculares afectados, son los que llevan a generar 

deformidades dinámicas a veces recurrentes, a pesar de haber sido tratados 

correctamente en etapas previas.  

La cirugía ortopédica tiene como objetivo prevenir, si es posible, la aparición de 

deformidades de: caderas, rodillas, pies y columna.  
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Manifestaciones Urológicas 

Vejiga neurogénica con perfil variable  

La disfunción del detrusor esfínter de origen neurogénico, puede surgir como 

consecuencia de una lesión a cualquier nivel del sistema nervioso. Este proceso 

contribuye a diversas formas de disfunción vesical, lo que puede dar lugar a 

incontinencia de orina, infecciones urinarias, reflujo vesicoureteral y formación de 

cicatrices renales. Es posible que se requiera cirugía para establecer un vaciado vesical 

adecuado. Si no se trata correctamente la disfunción detrusor - esfínter, puede llegar a 

provocar insuficiencia renal con necesidad de diálisis y/o trasplante. (Anexo 2) 

Alteraciones en el Crecimiento 

La talla baja se puede vincular a la atrofia de la cintura pelviana y de los miembros 

inferiores. Por lo que es importante la medición de la envergadura que en estos casos 

es más valiosa que la talla. 

El 60-70% de los pacientes portadores de MMC, alcanzan un coeficiente intelectual 

superior a 70, lo que les permite una escolaridad adecuada; sin embargo, ésta se ve 

alterada por las diferentes complicaciones médico-quirúrgicas a las que se suman las 

barreras sociales y arquitectónicas.  

Aspectos Nutricionales 

Estos pacientes tienen tendencia a la obesidad por su menor movilidad lo que conlleva 

al aumento de la grasa corporal. Se valora con la medida del pliegue corporal y el cálculo 

del índice de masa corporal (IMC). Deben cumplir con una dieta adecuada para 

compensar esta tendencia. 

Endocrinológicas  

Aproximadamente el 10% de las niñas portadoras de Mielomeningocele pueden 

presentar asociada una pubertad precoz. También se puede presentar una alteración en 

los niveles de hormona del crecimiento, que provoca el cierre de los cartílagos de 

conjugación y a una disminución en el crecimiento.  

 

Alergia al látex  

Los pacientes portadores de MMC tienen un riesgo mayor de desarrollar alergia al látex. 

Como causa se ha planteado, la exposición temprana y repetida a productos que lo 

contienen. 

La alergia al látex se manifiesta por reacciones locales o sistémicas que ponen en riesgo 

la vida. La recomendación actual es mantener a todos los pacientes con MMC en un 

ambiente libre de látex, sin importar si han tenido o no síntomas. Debe limitarse el uso 

de guantes, sondas, tetinas, globos, accesorios para natación etc.  
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Diagnóstico 

 

El diagnóstico de las disrafias espinales abiertas es clínico y en la etapa prenatal puede 

realizarse por ecografía.  

Primer Contacto con el paciente 

Se realiza un enfoque integral biopsicosocial del paciente y su familia: 

• La primera consulta se realiza con equipo básico, integrado por: Neuropediatra y 

Lic. de Enfermería. Se hace evaluación clínico - semiológica del paciente y el 

análisis de la Historia Clínica presentada y estudios realizados. Se determinan las 

consultas interdisciplinarias prioritarias para cada paciente, así como la evaluación 

con Lic. en Trabajo Social y Lic. en Psicología.  

• Se asigna una fecha para reunión plenaria del Equipo que se integra con Pediatra, 

Neurocirujano, Fisiatra, Neuropediatra, Ortopedista Urólogo, Gastroenterólogo, 

Auxiliar de Enfermería, Lic. Psicología, y Lic. en Trabajo Social  

• Se citan otros especialistas de referencia, según la necesidad de cada paciente. El 

equipo multidisciplinario brinda asistencia personalizada acorde a las características 

de cada paciente. 

 

Roles y acciones asistenciales según la especialidad 

Pediatría/ Medicina General 

El Pediatra o Médico General según corresponda coordina el Equipo Asistencial formado 

por los especialistas que se requieran según el caso particular. 

Este realiza el control de crecimiento y desarrollo del paciente, coordina acciones 

educativas con los padres, así como las instancias que correspondan cuando el paciente 

es adulto. 

Neuropediatra/Neurólogo  

Define el plan de seguimiento adecuado, controla el neurodesarollo del paciente en 

conjunto con el pediatra y valora las secuelas neurológicas y neuropsicológicas del 

paciente. Realiza un seguimiento posterior (adaptado a cada situación clínica) cada 6 

meses hasta los 2 años y luego anualmente. 

De igual forma los especialistas que asisten a los pacientes adultos establecen la 

frecuencia de visitas, controles paraclínicos y consultas que correspondan a cada caso.  
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Neurocirugía 

El neurocirujano, desde el momento del ingreso del paciente, tiene como objetivo 

determinar si es necesario abordar otras condiciones asociadas, como hidrocefalia, 

instalación y recambio valvular, siringomielia o médula anclada sintomática.  

Es importante lograr el seguimiento regular cada 6 meses y posteriormente de forma 

anual, hasta que el paciente complete su desarrollo puberal. Los pacientes que 

presenten cambios neurológicos requieren evaluaciones neuroquirúrgicas debido al 

riesgo de aumento de la presión intracraneal, causado por disfunción del sistema 

valvular o herniación parcial del tronco cerebral y cerebelo.  

Fisiatría 

El fisiatra desempeña un papel fundamental en el establecimiento y control del plan de 

habilitación física del paciente. Su objetivo principal es trabajar en conjunto con el 

paciente para desarrollar un plan personalizado que promueva la mejor performance y 

funcionalidad física. El fisiatra puede indicar el uso de ortesis, prótesis y/o ayudas 

técnicas, en caso de ser necesario, para optimizar la movilidad y funcionalidad del 

paciente. Estas medidas adicionales ayudan a proporcionar el soporte adecuado y 

facilitar el proceso de habilitación. 

 

Urología 

El urólogo, desde el momento del ingreso del paciente, tiene como objetivo determinar 

el grado de riesgo de la vejiga neurogénica. Los pacientes portadores de esta patología 

requerirán un control urológico de por vida. 

 

Ortopedia 

Su objetivo es evaluar y diagnosticar la situación ortopédica, así como su evolución. 
Establece la necesidad y oportunidad de correcciones quirúrgicas a efectuar, 
dependiendo de las características clínicas de cada paciente. Se solicitan los estudios 
imagenológicos según evolución. 

 

Gastroenterología 

Su objetivo principal es evaluar las posibles alteraciones anatomo funcionales del 

tracto    digestivo, su tratamiento y seguimiento. 
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Enfermería 

Dentro del Plan de cuidados de enfermería las funciones son: 

• Realizar educación a familiares y cuidadores del paciente sobre las 

recomendaciones e indicaciones médicas y de enfermería, que se puedan llevar 

a cabo por usuario/familia de forma segura y eficiente en domicilio.  

• Proporcionar educación teórico - práctica sobre el cateterismo limpio intermitente 

a aquellos pacientes que lo requieran. Esto implica enseñar al paciente y/o a su 

familia los pasos correctos para llevar a cabo el procedimiento, asegurándose 

que cuenten con el material adecuado y entregando guías prácticas como la 

“Guía Práctica Para Padres” confeccionada por el BPS u otros recursos 

informativos  

• Realizar la prevención de úlceras por apoyo de acuerdo con el protocolo 

institucional. 

• Realizar la primera curación según las indicaciones médicas en caso de 

presentar úlceras por presión y derivar al equipo de UPP.  

Trabajo Social 

Las tareas de trabajo social son valorar las condiciones socioeconómicas y familiares 

del paciente tanto para activar la red interna y externa de apoyo como para facilitar la 

inclusión educativa, social y laboral en caso de que corresponda, así como informar el 

acceso a los beneficios sociales que correspondan.  

Psicología 

La asistencia psicológica resulta imprescindible, desarrollando la psicoprofilaxis como 

procedimiento terapéutico focalizado para reducir el impacto potencialmente traumático 

de las intervenciones médicas, buscando una mejor respuesta y vivencia del paciente y 

su familia a las mismas.  

 
 

Tratamiento y Seguimiento 

 
El tratamiento de las disrafias espinales abiertas requiere un enfoque integral y 

multidisciplinario para abordar las diversas instancias clínicas asociadas. La atención médica 

de los pacientes con mielomeningocele y vejiga neurógena requiere observación constante 

y la adaptación permanente a las diferentes situaciones que puedan surgir en la evolución 

de la enfermedad. 

Durante los primeros años de vida, los riñones son muy sensibles a la presión retrógrada y 

las infecciones. Durante este período, es importante documentar el patrón de disfunción del 

esfínter detrusor y evaluar el potencial de obstrucción funcional y el reflujo vesicoureteral 

(RVU). (ANEXO 2) 
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El manejo incluye: 

• Cateterismo intermitente limpio: realizarlo 5 veces al día. 

• No se recomienda el uso profiláctico de antibióticos. 

• Se recomienda el uso de ATB terapéuticos en la infección urinaria sintomática 

(fiebre, dolor, malestar) 

• Tratamiento con anticolinérgicos, como la oxibutinina, en dosis de 0.2 a 0.6 mg/kg 

al día, divididas en 2 o 3 dosis, para reducir la presión intravesical. 

• Valorar la posibilidad de realizar una vesicostomía para mejorar el drenaje 

urinario y evitar la pielonefritis y el deterioro renal. 

• En casos de niños que no responden al tratamiento con anticolinérgicos y 

presenten una vejiga de baja capacidad, se puede considerar la inyección de 

toxina botulínica en el detrusor. 

• Manejo del intestino neurogénico para prevenir el riesgo de infecciones urinarias. 

(Anexo 1) 
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Anexos 

 

Anexo 1 

Trastorno Colonorectales y urinarios en MMC 

La disfunción vesical e intestinal se presenta en el 90% de los casos  

Los trastornos colorrectales y urinarios son comunes en pacientes con 

Mielomeningocele. El defecto estructural de la médula espinal conlleva la alteración en 

la inervación con la consiguiente disfunción en la motilidad colorrectal, disminución de 

sensibilidad ano rectal y disfunción del esfínter anal.  

El esfínter anal interno recibe inervación simpática por el nervio pelviano que contrae 

el esfínter y por fibras parasimpáticas sacras a través del plexo sacro (S2-S4) que relajan 

el mismo. El esfínter anal externo recibe inervación somática voluntaria del nervio 

pudendo que se origina en S3 y S4 (nervio hemorroidal). Al existir una interrupción o 

disfunción de la inervación, se pierde el funcionamiento normal del intestino provocando 

el llamado intestino neurogénico.  

A lo largo de la vida del paciente, se pueden presentar complicaciones como el prolapso 

rectal y hemorroides. Sumado a esto, los pacientes portadores de Mielomeningocele que 

presentan vejiga neurógena, manejan altas presiones vesicales que provocan aumento 

de la presión intraabdominal y aumenta la frecuencia de las complicaciones mecánicas 

e infecciosas 

El procedimiento de colocación de Malone se realiza para facilitar el buen 

funcionamiento intestinal realizando enemas anterógrados. Si el paciente tiene un 

prolapso intestinal o hemorroides dificulta el buen funcionamiento de este procedimiento. 

Por lo cual consideramos necesaria la derivación de los pacientes con Mielomeningocele 

a Cirugía General para valoración y tratamiento ante la presencia de complicaciones que 

forman parte de su patología. 

 
 

Anexo 2 

Vejiga Neurógena  

Generalidades 

La disfunción detrusor-esfínter neurógena (DDEN) puede surgir como consecuencia de 
una lesión a cualquier nivel del sistema nervioso. Este proceso contribuye a diversas 
formas de disfunción de las vías urinarias inferiores, lo que puede dar lugar a 
incontinencia, infecciones urinarias (IU), reflujo vesicoureteral (RVU) y formación de 
cicatrices renales. En algunos casos, puede ser necesario recurrir a la cirugía para 
restablecer el vaciamiento vesical adecuado. Si no se trata correctamente, la disfunción 
neurogénica puede llegar a provocar insuficiencia renal, lo que podría requerir diálisis o 
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trasplante. 

La vejiga neurógena en los niños con mielomeningocele presenta diversos patrones 
de disfunción detrusor-esfínter en un amplio rango de intensidades. Alrededor del 15 % 
de los recién nacidos con esta patología carecen de signos de disfunción neurológica al 
nacer. Sin embargo, existe una alta probabilidad de cambios progresivos en la dinámica 
de las lesiones neurológicas con el tiempo. Incluso los niños con una función neurológica 
normal, al nacer presentan un riesgo del 33 % de desarrollar disfunción del detrusor-
esfínter o denervación al alcanzar la pubertad. En el momento del nacimiento, la mayoría 
de los pacientes tienen unas vías urinarias superiores normales, pero casi el 60 % de 
ellos presenta en la evolución un deterioro de las vías superiores por infecciones, 
cambios vesicales y reflujo. 

Conforme ha evolucionado el conocimiento de los estudios urodinámicos, se ha logrado 
comprender la naturaleza e intensidad de los problemas y tratar a estos pacientes de 
una forma más racional e individualizada. A pesar de los notables cambios surgidos en 
los últimos años del siglo XX, los principales objetivos del tratamiento siguen siendo los 
mismos: prevenir el deterioro de las vías urinarias y lograr la continencia a una edad 
adecuada. 

El tratamiento de la disfunción neurógena del esfínter y la vejiga en los niños ha 
experimentado cambios importantes a lo largo de los años. Aunque la utilización de 
pañales, sondas permanentes, dispositivos externos, maniobra de Credé y varios tipos 
de derivación urinaria han sido métodos aceptables de tratamiento, ahora se reservan 
únicamente para un pequeño número de pacientes más complejos.  

La introducción del cateterismo intermitente limpio ha revolucionado el tratamiento de 
los pacientes con vejiga neurógena. No sólo ha hecho que el tratamiento conservador 
sea una opción terapéutica muy satisfactoria, sino también que la creación quirúrgica de 
reservorios continentes sea una alternativa terapéutica muy eficaz, con un buen 
resultado en cuanto a calidad de vida y protección renal. 

La disfunción del esfínter vesical se correlaciona poco con el tipo y el nivel medular de 

la lesión neurológica. 

En cuanto a la sexualidad, aunque no supone un problema en la infancia, la misma se 

torna cada vez más importante a medida que el paciente se hace mayor. Esta cuestión 

se ha ignorado históricamente en los pacientes con mielomeningocele. Sin embargo, los 

pacientes con mielomeningocele también tienen encuentros sexuales. Los estudios 

indican que al menos el 15 %-20 % de los varones son capaces de engendrar hijos y 

que el 70 % de las mujeres pueden concebir y llevar el embarazo a término. Por eso es 

importante aconsejar a los pacientes acerca del desarrollo sexual al principio de la 

adolescencia. 

Clasificación 

La finalidad de todo sistema de clasificación consiste en facilitar el conocimiento y el 

tratamiento de la enfermedad subyacente. Existen varios sistemas de clasificación de la 

vejiga neurógena. 
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La mayoría de los sistemas de clasificación se desarrollaron principalmente para 

describir los tipos de disfunción secundarios a enfermedades o lesiones neurológicas. 

Estos sistemas se basan en la localización de la lesión neurológica y los datos de la 

exploración neurourológica. Estas clasificaciones han tenido mayor utilidad en los 

adultos, en los que las lesiones neurógenas suelen deberse a un traumatismo y se 

identifican más fácilmente. 

En los niños, el nivel medular y el alcance de la lesión congénita se correlacionan mal 

con la evolución clínica. Así pues, las clasificaciones urodinámicas y funcionales han 

sido más prácticas para definir la extensión de la enfermedad y planificar el tratamiento 

en los niños. 

La vejiga y el esfínter son dos unidades que trabajan en armonía para constituir una sola 

unidad funcional. El abordaje inicial ha de consistir en evaluar el estado de cada unidad 

y definir el patrón de disfunción vesical. Dependiendo de la naturaleza del déficit 

neurológico, la vejiga y el esfínter pueden encontrarse en un estado hiperactivo o 

inactivo. 

Estos trastornos pueden presentarse en diversas combinaciones  Se trata 

principalmente de una clasificación basada en los datos urodinámicos. El conocimiento 

de la fisiopatología de los trastornos es esencial para planificar un tratamiento racional 

para cada paciente. En caso de mielomeningocele, la mayoría de los pacientes 

presentarán un detrusor hiperreflexivo y un esfínter disinérgico, lo cual representa una 

combinación peligrosa a medida que se genera presión y las vías superiores resultan 

amenazadas.  

 

Tabla 1. Clasificación de la Vejiga Neurógena 

DISFUNCIÓN DESCRIPCIÓN 

Vejiga 

hiperactiva 

Aumento de las contracciones, así como con una capacidad y 

distensibilidad bajas, o inactiva sin contracciones eficaces. 

Vejiga inactiva Sin contracciones ineficaces. 

Uretra y esfínter 

hiperactivos 

Puede presentar una hiperactividad independiente que causa 

obstrucción funcional, o encontrarse paralizada sin resistencia al 

flujo urinario. 

Uretra y esfínter 

hiperactivos 

Sin resistencia al flujo urinario. 

 

  Estudios urodinámicos 

Los estudios urodinámicos son herramientas importantes en la evaluación de niños con 

vejiga neurógena, ya que permiten al médico observar la función de las vías urinarias 

inferiores y detectar cualquier desviación de la normalidad. Estos estudios son 

fundamentales para obtener un buen conocimiento del problema subyacente en las vías 

urinarias y planificar  
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Dado que el nivel óseo no se corresponde a menudo con el defecto neurológico presente 

y que el efecto de la lesión sobre la función vesical no puede determinarse por completo 

mediante estudios radiológicos o exploración física, la información obtenida de un 

estudio urodinámico resulta fundamental. Un estudio urodinámico ofrece al médico 

información acerca de la respuesta de la unidad vesicouretral al tratamiento, como 

demuestra una mejoría o empeoramiento durante el seguimiento. 

Al realizar un estudio urodinámico en niños con vejiga neurógena, es importante 

determinar varios parámetros urodinámicos, que incluyen:  

1. Capacidad de la vejiga 

2. Presión de llenado intravesical  

3. Presión intravesical en el momento de fuga uretral  

4. Presencia o ausencia de actividad refleja del detrusor  

5. Competencia de los mecanismos esfinterianos interno y externo  

6. Grado de coordinación de los mecanismos del detrusor y esfinterianos  

7. Patrón miccional  

8. Volumen de orina residual postnacional  

Método de estudio urodinámico 

Hay muy pocos datos comparativos en los que se evalúe la complejidad y la capacidad 

invasora de las pruebas urodinámicas por vejiga neurógena en los niños.  

Uroflujometría 

Dado que la uroflujometría es la menos cruenta de todas las pruebas urodinámicas, 

puede utilizarse como instrumento de cribado inicial. Ofrece una manera objetiva de 

evaluar la eficiencia de la evacuación y, junto con una exploración ecográfica, también 

permite determinar el volumen de orina residual. A diferencia de los niños con disfunción 

miccional no neurógena, la uroflujometría apenas se utiliza como instrumento de 

investigación único en los niños con vejiga neurógena, ya que no aporta información 

sobre la capacidad de almacenamiento de la vejiga, si bien puede ser muy útil comprobar 

el vaciamiento durante el seguimiento. La limitación más importante de un estudio 

urodinámico es la necesidad de que el niño tenga la edad suficiente para seguir las 

instrucciones y orinar cuando se le solicite.  

El registro de la actividad muscular esquelética del suelo de la pelvis o abdominal 

mediante un electromiograma (EMG) durante una uroflujometría puede utilizarse para 

evaluar la coordinación entre el detrusor y el esfínter. Como se trata de una prueba 

incruenta, la combinación de uroflujometría y EMG puede ser muy útil para evaluar la 

actividad esfinteriana durante la micción. 

Cistometría 

La cistometría es una prueba que proporciona información valiosa sobre la contractilidad 
del detrusor y la distensibilidad de la vejiga en niños, aunque puede resultar 
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moderadamente incómoda y requiere la cooperación del niño. La cantidad de 
información obtenida de cada estudio está relacionada con el grado de interés y atención 
prestado durante la prueba.  

Es fundamental tener en cuenta las alteraciones de las presiones del detrusor durante 

el llenado y vaciamiento de la vejiga, ya que las velocidades de infusión varían durante 

la cistometría. La Sociedad Internacional de Continencia Infantil (ICCS) recomienda el 

uso de una cistometría de llenado lento (velocidad de llenado < 10 ml/min) en niños. Sin 

embargo, se ha propuesto que la velocidad de infusión debe ajustarse según la 

capacidad teórica del niño, en función de su edad y dividida por 10.  

Se han realizado varios estudios clínicos utilizando cistometría de llenado artificial 

convencional para evaluar la vejiga neurógena en niños, y se ha informado que esta 

técnica proporciona información útil para el diagnóstico y seguimiento de los niños con 

este trastorno. Sin embargo, todos estos estudios fueron retrospectivos y carecieron de 

comparación con una cistometría de llenado natural, lo que limita el grado de 

recomendación de la cistometría artificial en niños con vejiga neurógena. Además, 

existen datos que indican que el comportamiento vesical natural se ve alterado durante 

la cistometría de llenado artificial convencional. 

En contraste, la cistometría de llenado natural permite que la vejiga se llene de forma 

más fisiológica, registrando las presiones vesical y abdominal mediante sondas con 

micro transductores. Algunos estudios en niños han mostrado resultados similares a los 

estudios en adultos, con una menor elevación de la presión del detrusor durante el 

llenado y volúmenes de evacuación inferiores con presiones de evacuación más altas. 

Se ha observado una mayor incidencia de hiperactividad vesical con la cistometría de 

llenado natural en comparación con la cistometría de llenado artificial convencional. 

Durante una cistometría de llenado natural, se permite que la vejiga se llene de forma 

natural y se registran las presiones vesical y abdominal mediante sondas con micro 

transductores. En teoría, esto permite una evaluación de la función vesical en 

condiciones casi fisiológicas. Los estudios con cistometría de llenado natural en niños 

deparan resultados similares a los de estudios realizados en adultos. Esta técnica 

depara una menor elevación de la presión del detrusor durante el llenado, así como 

volúmenes evacuados inferiores con presiones de evacuación más altas. La incidencia 

de hiperactividad vesical es mayor con la cistometría de llenado natural que con la 

cistometría de llenado artificial convencional. 

Aunque hay pocos estudios sobre la cistometría de llenado natural en niños con vejiga 

neurógena, los resultados indican que puede revelar nuevos hallazgos en comparación 

con la cistometría convencional. Sin embargo, la comparación entre la cistometría de 

llenado natural y artificial no se ha realizado utilizando una prueba de referencia, lo que 

dificulta la conclusión sobre qué estudio refleja de manera más precisa la función vesical 

natural. Además, los resultados en adultos sin trastornos neurógenos han cuestionado 

la confiabilidad de la cistometría de llenado natural, ya que se ha observado una alta 

incidencia de hiperactividad vesical en voluntarios asintomáticos totalmente normales. 
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La principal desventaja de la cistometría de llenado natural es que es laboriosa y requiere 

mucho tiempo. Además, debido al uso de una sonda transuretral durante el estudio, 

existe la posibilidad de obtener resultados falsos positivos causados por la sonda. 

Especialmente en niños, el registro de episodios es difícil y existe un mayor riesgo de 

artefactos, lo que dificulta aún más la interpretación de la gran cantidad de datos 

recopilados. 

En conclusión, la cistometría de llenado natural sigue siendo una técnica nueva en la 

población pediátrica y se requiere recopilar más datos de manera estandarizada antes 

de que pueda ser ampliamente aceptada. 

Tratamiento 

Se sugiere realizar el cateterismo intermitente limpio cinco veces al día para 

garantizar un adecuado vaciamiento de la vejiga y prevenir la retención urinaria. 

Se recomienda el uso de anticolinérgicos, como la Oxibutinina, para reducir la presión 

intravesical y controlar los síntomas asociados. La dosis recomendada de Oxibutinina es 

de 0.2 a 0.6 mg por kilogramo al día, dividida en dos o tres dosis. En algunos casos, 

cuando los niños no responden adecuadamente al tratamiento con anticolinérgicos y 

presentan una vejiga de baja capacidad, puede considerarse la inyección de Toxina 

botulínica en el detrusor. Esta opción terapéutica puede ayudar a reducir la 

hiperactividad vesical y mejorar la capacidad de la vejiga para retener la orina. 

En cuanto al manejo del intestino neurogénico, es fundamental prevenir el riesgo de 

Infección Urinaria (ITU). Se debe llevar a cabo un cuidadoso control de la higiene 

intestinal y utilizar medidas adecuadas, como el uso de laxantes suaves, para garantizar 

una evacuación regular y evitar el estreñimiento.  

Además, es importante evaluar la posibilidad de realizar una vesicostomía en aquellos 

casos en los que el drenaje urinario esté comprometido, con el objetivo de prevenir la 

pielonefritis y reducir el riesgo de deterioro renal. 

Respecto al uso de antibióticos, es importante tener en cuenta indicarlos sólo frente a 

Infecciones Urinarias (ITU) sintomáticas (fiebre, dolor y malestar) y no de forma 

profiláctica.  

Tratamiento precoz con cateterismo intermitente 

La abrumadora experiencia obtenida a lo largo de los años con el tratamiento precoz de 

la vejiga neurógena en lactantes se ha traducido en el consenso de que los niños no 

presentan un deterioro de las vías superiores cuando son tratados precozmente con 

cateterismo intermitente y anticolinérgicos. El cateterismo intermitente debe iniciarse 

poco después de nacer en todos los niños, sobre todo en aquellos con signos de posible 

obstrucción de la salida. 
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El comienzo precoz del cateterismo intermitente en el período neonatal facilita que los 

padres dominen el procedimiento y que los niños lo acepten a medida que van creciendo. 

El tratamiento precoz conlleva menos cambios en las vías superiores, pero también una 

mejor protección vesical y menores tasas de incontinencia. Se ha indicado que el 

incremento de las presiones vesicales debido a disinergia detrusor-esfínter causa 

cambios secundarios en la pared de la vejiga. Estos cambios fibroproliferativos en la 

pared de la vejiga pueden provocar una mayor pérdida de elasticidad y distensibilidad, 

lo que origina una vejiga pequeña y no distensible con presiones progresivamente 

elevadas. 

La instauración precoz del cateterismo intermitente y los anticolinérgicos pueden 

prevenirlo en algunos casos. La evaluación retrospectiva de pacientes también ha 

revelado que se precisa un número significativamente menor de cistopatías de aumento 

en los pacientes con cateterismo intermitente de inicio precoz. 

Tratamiento médico 

El uso de medicación para facilitar el vaciamiento en los niños con vejiga neurógena no 

se ha estudiado bien en la bibliografía. En algunos estudios sobre el bloqueo alfa 

adrenérgico en los niños con vejiga neurógena se ha comunicado una buena tasa de 

respuesta, si bien carecieron de controles y se encuentra justificado un seguimiento a 

largo plazo. 

Inyecciones de toxina botulínica 

En las vejigas neurógenas que son resistentes a los anticolinérgicos y permanecen en 

un estado de capacidad pequeña y presión elevada, una opción novedosa de tratamiento 

es la inyección de toxina botulínica en el detrusor. Algunos resultados prometedores 

iniciales en adultos han llevado a su uso en niños. Hasta ahora, los estudios del efecto 

clínico de la toxina botulínica en niños han sido abiertos y faltan ensayos clínicos 

controlados y prospectivos. Sin embargo, la inyección de toxina botulínica en vejigas 

resistentes al tratamiento parece una opción terapéutica eficaz y segura. 

Este tratamiento parece más eficaz en las vejigas con hiperactividad del detrusor 

demostrada, mientras que las vejigas no distensibles sin contracciones del detrusor 

evidentes tienen pocas probabilidades de responder. 

En los niños, la dosis se calcula según el peso corporal y una edad mínima, con 

precaución con respecto a la dosis total en caso de emplearse también para tratar la 

espasticidad. En la actualidad, no está claro cuántas veces puede repetirse este 

tratamiento, aunque se ha comprobado que el tratamiento repetitivo es seguro en los 

adultos. 

En un estudio aislado se ha demostrado que la inyección de toxina botulínica A en el 

esfínter uretral resulta eficaz para disminuir la resistencia uretral y mejorar la micción. 



31 
 
Protocolo Disrafias Espinales Ambulatorio_Versión1-2024 

 

Las pruebas siguen siendo demasiado escasas para recomendar su uso sistemático con 

el fin de reducir la resistencia de la salida, aunque podría considerarse una alternativa 

en los casos rebeldes. 

Tratamiento de la incontinencia fecal 

Los niños con vejiga neurógena presentan trastornos de la función intestinal además de 

la función urinaria. La incontinencia fecal en estos niños suele ser imprevisible. Tiene 

que ver con la tasa de recambio del material fecal en la zona anal después de la 

evacuación, con el grado en que estén intactas la sensibilidad y la función motora de la 

médula sacra y con la reactividad refleja del esfínter anal externo. 

La incontinencia fecal se trata con mayor frecuencia con laxantes suaves, como aceite 

mineral, combinados con enemas para facilitar la eliminación del contenido intestinal. A 

menudo resulta necesario un régimen regular y eficiente de vaciamiento intestinal para 

mantener la continencia fecal y quizá deba comenzar a una edad muy temprana. Con 

enemas anterógrados o retrógrados, la mayoría de estos niños tendrán menos 

problemas de estreñimiento y pueden lograr un cierto grado de continencia fecal. 

Los programas de entrenamiento con biorregulación para reforzar el esfínter anal 

externo no han demostrado ser más eficaces que un programa de tratamiento intestinal 

convencional para lograr la continencia fecal. La electro estimulación intestinal también 

ofrece un grado variable de mejoría a algunos pacientes. 

Tratamiento de las infecciones urinarias 

Las IU son frecuentes en los niños con vejiga neurógena. En ausencia de reflujo, las IU 

deben tratarse de forma sintomática. Existen pruebas sólidas para no recetar antibióticos 

a los pacientes que presentan bacteriuria, pero no síntomas clínicos. Aunque se observa 

bacteriuria en más de la mitad de los niños con cateterismo intermitente limpio, los 

pacientes asintomáticos no necesitan tratamiento. Los pacientes con RVU suelen recibir 

antibióticos profilácticos para reducir la incidencia de pielonefritis, que puede provocar 

una lesión renal. 

Cistopatía de aumento 

A pesar de algunas ventajas (por ejemplo, evitación del moco, menor tasa de cáncer y 

menos complicaciones), no se ha demostrado que otras técnicas con conservación del 

urotelio, como la autocistoplastia de aumento y la cistopatia seromuscular, sean tan 

satisfactorias como la cistoplastia de aumento convencional con intestino. 

Diversas aplicaciones de tejidos vesicales manipulados se encuentran en distintas fases 

de desarrollo. Se han evaluado algunos en ensayos preclínicos; los avances recientes 

indican que los tejidos vesicales manipulados pueden tener una mayor aplicación clínica 

en el futuro. 
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Procedimientos sobre la salida de la vejiga 

Los niños con hiperactividad del detrusor, pero con esfínteres hipo activos, son más 
adecuados para proteger las vías superiores, aunque tendrán una incontinencia grave. 
El tratamiento inicial consiste en cateterismo intermitente (ya que podría reducir el grado 
de incontinencia y ofrece un control mucho mejor sobre las Infecciones Urinarias (IU) 
con anticolinérgicos. A una edad más avanzada se incrementará la resistencia de la 
salida para hacerlos continentes. Ninguno de los tratamientos médicos disponibles se 
ha validado para aumentar la resistencia de la salida de la vejiga. La estimulación de los 
receptores alfa del cuello de la vejiga no ha sido muy eficaz. 

Cuando fracasan las medidas conservadoras hay que contemplar intervenciones 
quirúrgicas para mantener la continencia. Aunque una cistoplastia de aumento simple 
resulta suficiente en la mayor parte de las vejigas de capacidad baja y presión alta, se 
precisa un aumento con procedimientos adicionales sobre la salida de la vejiga cuando 
tanto la vejiga como su salida son deficientes. Entre los procedimientos sobre la salida 
de la vejiga figuran la reconstrucción del cuello de la vejiga y otras formas de 
reconstrucción uretral. 

Pueden utilizarse diversos procedimientos sobre el cuello de la vejiga para incrementar 
la resistencia, aunque todos ellos pueden complicar el sondaje transuretral. Una 
cistoplastia de aumento con cierre quirúrgico del cuello de la vejiga resulta necesaria de 
forma primaria o como intervención secundaria en algunas situaciones clínicas 
excepcionales. En esta situación se precisará un estoma continente. Sin embargo, la 
mayoría de los cirujanos prefieren dejar permeables el cuello de la vejiga y la uretra 
como medida de precaución. 

Estoma continente 

La cistoplastia de aumento con un estoma continente adicional se utiliza principalmente 
tras el fracaso de una intervención previa sobre la salida de la vejiga. También resulta 
aconsejable cuando es probable una incapacidad de sondar por vía transuretral. Un 
estoma continente en la pared abdominal puede ser especialmente beneficioso en los 
pacientes con espina bífida confinados en una silla de ruedas, que a menudo tienen 
dificultades con el sondaje uretral o dependen de otras personas para sondar la vejiga. 
En cuanto a la continencia con cistoplastia de ampliación y un estoma en la pared 
abdominal, resulta esencial un mecanismo correcto de salida de la vejiga para mantener 
la continencia. 

Sustitución total de la vejiga 

La sustitución total de la vejiga en anticipación de una micción normal en niños es muy 
rara, ya que hay muy pocas indicaciones de una cistectomía total, con conservación de 
la salida de la vejiga y un esfínter uretral competente. Este tipo de sustitución vesical es 
mucho más frecuente en la reconstrucción urológica adulta. Cualquier tipo de 
construcción importante de la vejiga y su salida debe realizarse en centros con 
experiencia suficiente con la técnica quirúrgica y con personal sanitario experto para 
efectuar el seguimiento postoperatorio. 

Seguimiento de por vida de los pacientes con vejiga neurógena 
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Los pacientes con vejiga neurógena requieren una supervisión de por vida y la vigilancia 

de la función renal es extremadamente importante. La investigación periódica de 

alteraciones en las vías urinarias superiores, la función renal y la situación vesical es 

imprescindible. Así pues, se necesitan pruebas urodinámicas repetidas con más 

frecuencia (cada año) en los niños más pequeños y con menor frecuencia en los niños 

mayores. Desde el punto de vista urológico, está justificado repetir el estudio 

urodinámico cuando el paciente presenta una variación de los síntomas o se somete a 

algún procedimiento neuroquirúrgico. En caso de cambios evidentes en las vías urinarias 

superiores e inferiores, o de variaciones de los síntomas neurológicos, está indicada una 

evaluación más detallada con pruebas urodinámicas y resonancia magnética vertebral. 

La insuficiencia renal puede progresar lentamente o aparecer con asombrosa velocidad 

en estos niños. Los pacientes que se han sometido a procedimientos de reconstrucción 

con intestino deben ser objeto de seguimiento con regularidad para identificar 

complicaciones tales como infección, formación de cálculos, rotura del reservorio, 

cambios metabólicos o neoplasias malignas. 
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