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Abrevierele folosite Tn document

DSC Disrafismul spinal congenital
AMP Asistenta medicala primara
USMF Universitatea de Stat de Medicina si Farmacie
MS RM Ministerul Sanatétii al Republicii Moidova
AS RM Academie de Stiinte a Republicii Moldova
RMN Rezonanta magnetica nucleara
USG Ultrasonografia
EGG Electrocardiografia
EMG Electromiografia

PREFATA

Acest protocol a fost elaborat de specialistii Catedrei Chirurgie, Anesteziologie si Reanimare pediatrica a
Universitatii de Stat de Medicina si Farmacie ,,Nicolae Testemitanu,” Clinicii de Neurochirurgie Pediatrica a
Centrului National Stiintifico - Practic de Chirurgie Pediatrica ,Natalia Gheorghiu”, specialistii Catedrei
Neurochirurgie a Universitatii de Stat de Medicina si Farmacie ,,Nicolae Testemitanu”.

Protocolul este elaborat in conformitate cu ghidurile internationale actuale si va servi drept baza pentru
recomandarea MS RM pentru monitorizarea protocoalelor institutionale pot fi folosite formulare suplimentare, care
nu sunt incluse Tn protocolul clinic national.

PARTEA INTRODUCTIVA

A. 1. Diagnoza:
Exemple de diagnostic clinic:
1. Disrafism spinal congenital deschis (cervical, toracal, lombo-sacral).
2. Disrafism spinal congenital inchis (cervical, toracal, lombo-sacral).
3. Spina bifida aperta (mielomeningocel, mielocel, hemimielomeningocel).
4. Spina bifida oculta (lipomielomeningocel, mielocistocel, mielomeningocel).

A.2. Codul bolii: Q 05-Q 06

A.3. Utilizatorii:

Oficiile medicilor de familie (medicii de familie si asistentele medicilor de familie);

Centrele de sanatate (medici de familie);

Centrele medicilor de familie (medici de familie);

Sectiile consultative raionale si municipale (neurolog, neurochirurg, oftalmolog, imagist);
Asociatiile medicale teritoriale (medici de familie, neurolog, neurochirurg, oftalmolog, imagist);
Sectiile de neurologie ale spitalelor raionale si republicane (medici neurologi);

Sectiile de perinatologie ale spitalelor raionale, regionale si republicane (medici neonatologi).
Sectiile de neurochirurgie si chirurgie neonatala ale spitalelor regionale, municipale si republicane
(medici neurochirurgi si chirurgi).

Nota: Protocolul la necesitate poate fi utilizat si de alti specialisti.

A.4. Obiectivele protocolului:

1. A Tmbunatati calitatea diagnosticului, evidentei si tratamentului disrafismului spinal congenital la copii.

2. De a reduce numarul de complicatii si de decese a copiilor nou-nascuti cu disrafism spinal congenital.

3. De a spori numarul de pacienti care ar beneficia de ajutor medical calificat in institutiile de asistenta medicala
primara si in institutiile de asistenta medicala de stationar.

A.5. Data elaborarii protocolului: 2015
A.6. Data revizuirii urmatoare: 2017



A.7. Lista si informatiile de contact ale autorilor si ale persoanelor ce au participat la elaborarea

protocolului:
Numele Functia
Eva Gudumac, Academician al AS RM, d.h.s.m., profesor universitar, Om emerit Director Clinica
Chirurgie Pediatrica in Centrul National Stiintifico-practic de Chirurgie Pediatrica
»~Academician Natalia Gheorghiu”, sef Catedrda Chirurgie, Ortopedie,
Anesteziologie pediatrica, USMF ,,Nicolae Testemitanu”
Anatolii Litovcenco, d.h.s.m., Sef sectie neurochirurgie Centrul National de Chirurgie Pediatrica
»Academician Natalia Gheorghiu”
Ala Bajurea, d.s.m., conferentiar unifersitar Catedra Neurochirurgie, USMF , Nicolae
Testemitanu”
Vadim Scutaru Medic neurochirurg ordinator, Centrul National de Chirurgie Pediatrica
»Academician Natalia Gheorgiu”

Protocolul a fost discutat, aprobat si contrasemnat:

Denumirea/institutia Numele si semnatura

Catedra farmacologie clinica USMF ,,Nicolae
Testemitanu”

Agentia Medicamentului si Dispozitivelor Medicale

Consiliul de experti al Ministerului Sanatatii

Consiliul National de Evaluare si Acreditare in Sanatate

Compania Nationala de Asigurari in Medicina

A.8. Definitiile folosite Tn document

Disrafismul spinal reprezinta dehiscenta arcului posterior al uneia sau mai multor vertebre, rezultata prin
absenta apofizei spinoase si o lipsa de sudare pe linia mediana a lamelor vertebrale.
Screening: Examinarea copiilor Tn scop de evidentiere a patologiei; orice suspectie de posibila malformatie a
axului neural spinal trebuie sa determine consultatia neurochirurgului.

A.9. Informatia epidemiologica

Disrafismul spinal este cel mai frecvent defect congenital al SNC intélnit in practica neurochirurgicala pediatrica.
Termenul Tnglobeaza anomalii ale intregului SNC, variind in gravitate de la simpla absenta a unei apofize spinoase,
cu structura normala a componentelor neurale, pana la mielomeningocel, malformatie Chiare, etc.

Spina bifida este relativ obisnuita in populatia pediatrica generala, avand o frecventa de pana la 30%. Incidenta
spinei bifide chistice este de aproximativ 3 la 1000 de nasteri, cu variatii geografice (pana la 4-5 la 1000 de nasteri
in Irlanda), rasiale (mai scazuta la negri, asiatici) si sexuale (mai frecventa la fetite).



B. PARTEA GENERALA

B.1. Nivelul de asistentd medicala primara

Descriere

Motive

Pasi

1. Profilaxia primara
aDSC

e Screeningul examinarii
gravidelor pentru a exclude
patologie a SNC si axului
neural-spinal.

Obligatoriu:

o Evaluarea factorilor de risc (caseta 3)

e Anamneza (caseta 5)

o Examenul obiectiv (caseta 6)

o Examenul de laborator: (tabelul 1)

e L a necesitate consultatia specialistilor

e Administrarea obligatorie a Acidului Folic 0,4 mg/ zi In
ultimele 3-4 saptamini pina la sarcina si de continuat inca
primele 3 luni in timpul sarcinii

o Efectuarea obligatorie a USG sarcinii la 17-18 saptamini de
sarcina, cu repetarea ulterioara la 32 saptamini de sarcina.

e 1n caz de suspectie a unei malformatii congenitale la prima
ultrasonografie, se mai efectueaza alte ecografii repetate la
anumit termen de sarcina.

e 1n caz de determinare a disafiei spinale la fat, parintii sunt
anuntati. lar in dependenta de gravitatea disrafismului
spinal, termenul de gestatie, dupa consultatia si indicatiile
neurochirurgului, si a consiliului de specialisti
(neurochirurgi, neonatologi, obstetricieni-ginicologi) se
poate propune Tntreruperea sarcinii, daca parintii dau
acordul.

B.2.Nivelul de asisten

ta medicala spitaliceasca

Descriere

Motive

Pasi

1. Diagnostic

1.1. Confirmarea
diagnosticului

o Depistarea precoce si
excluderea factorilor de risc

micsoreaza probabilitatea
dezvoltarii complicatiilor SNC
si disrafismului spinal
congenital.

e Anamneza si examenul
obiectiv. permite de a

suspecta aceasta maladie.

Obligatoriu:

Evaluarea factorilor de risc (caseta 3)

Anamneza (caseta 5)

Examenul obiectiv (caseta 6)

Examenul de laborator: (tabelul 1)

Diagnosticul diferential (tabelul 2)

La necesitate consultatia specialistilor

Tn caz de nastere a unui copil cu disrafie spinala, n locul
disrafiei spinale se aplica pansament aseptic si se invita
neurochirurgul.

Tn caz de nastere a unui copil cu disrafie spinala, se
efectueaza consultatia neurochirurgului in mod urgent,
pentru hotarirea tacticii ulterioare de examinare si
tratament, si transferul nou-nascutului in  sectia
chirurgicala specializata.

B.3 Nivel de asistenta medicala spitaliceasca specializata in institutie de nivelul 111
(Sectia Neurochirurgie).

Descriere

Motive

‘ Pasi

2. Tratamentul

2.1. Tratamentul
chirurgical

e Este indicat in toate cazurile
de disrafism spinal congenital.

Obligatoriu:

e Evaluarea indicatiilor pentru tratamentul chirurgical (caseta
10)

o Pregatire preoperatorie (caseta 11)

o Consultatia medicului anesteziolog

e Interventia chirurgicala (caseta 12)

o Conduita postoperatorie (caseta 13)

2.2. Tratament

Tratament complex

Obligatoriu




conservator

Antibacterial,
Anticonvulsivant,
Diuretic,

Tratament simptomatic,
Igieno-dietetic.

3. Externarea

3. Externarea cu | Rezultatele tratamentului | e  Evaluarea criteriilor de externare (caseta 14)

referire. la nivelul | complex in  DSC trebuie | e Eliberarea extrasului cu indicatii pentru medicul de
primar PENtru | yrmarite continuu  clinic s familie:

tratament $1'| paraclinic, asociat cu examenul | ¥, Diagnosticul exact detaliat

supraveghere v" Rezultatele investigatiilor efectuate

RMN si CT spiralat.

v" Tratamentul efectuat
v Recomandari explicite pentru pacient
v Recomandari pentru medicul de familie




C.1. ALGORITMI DE CONDUITA
C.1.1 Algoritmul general de conduita al pacientului nou-nascut cu disrafism spinal congenital.

CLINICE FIZICE
] . v’ anamneza v" Sediul disrafismului spinal
Prima vizita v' termenul de gestatie v" Aspectul tegumentelor la nivelul tubului neural
. v ultrasonografia fatului malformat
Maternitate v' polihidroamnios v Semne locale
v" evolutia sarcinii v Tumefactie de marime variabila pe linia mediana
v" evolutia nasterii posterioara
v" scorul Apgar v" Aspectul si forma clinica a malformatiei
v Semnele neurologice
PARACLINICE:
- Obligatoriu

v Radiografia coloanei vertebrale

v" Ultrasonografia bresei osoase si a continutului sacului hernial, ultrasonografia
cordului;

Ultasonografia cerebrala;

Ultasonografia abdominala;

Examinari

CT-spiralat;

RMN coloanei vertebrale;

Potentiale evocate somatosenzitive;

Electromiografia(functiile motorie, functiile sfincteriene stiate, anale si vezicale);
Examenul de laborator a sangelui, lichidul cefalorahidian;

Teste de laborator: cresterea alfa-feto-proteinei.

- Recomandate

v" monitorizarea PS, TA;

v pulsoximetria (Sa02)

AN N N N N N N

!

DETERMINAREA CONDUITEI DE TRATAMENT

Tratament chirurgical Tratament adjuvant

1. ablatia malformatiei exteriorizate, genante; rezectia regim igieno-dietetic;
tesutului nervos modificat cicatricial si repunerea n regim medicamentos;
cadrul spinal a maduvei rudimentare izolate si a regim fizioterapic, kinetoterapic;
radacinilor nervoase; refacerea sacului dural si a tratament local.
pasajului lichidian; Tnchiderea plagii fara tensiune in
tegumentele normale; prevenirea infectiei.

2. repararea defectului malformativ in primele 24 - 48 ore
in cazul tulburarilor neurologice grave.




C.2. DESCRIEREA METODELOR, TEHNICILOR SI PROCEDURILOR

C.2.1. Clasificarea
e Caseta 1. Clasificarea disrafismului spinal congenital.
Clasificarea clinico-neuro-radiologica si patologica al disrafismului spinal:

1. Disrafismul spinal deschis (95%);

1.1 Mielomeningocel;

1.2 Mielocel;

1.3 Hemimielomeningocel,Hemimielocel;
2. Disrafismul spinal inchis (5%);

2.1 Lipomielomeningocel,

2.2 Lipomieloschisis;

2.3 Mielocistocel;

2.4 Miningocel;
3. Disrafie simpla;.

3.1 spina bifida posterioara;

3.2 Lipoma intradurala,intramedulara;

3.3 Lipoma a filumului terminal

3.4 Lungimea anormala a maduvei spinarii
4. Disrafie complexa;.

4.1 Fistula dorsal enterica;

4.2 Chist neuroenteric;

4.3 Diastematomielia,diplomielia;

4.4 Sinus dermal;

4.5 Disgenezia segmentata spinala.

Clasificarea anatomicag a DSC:

1. Disrafism spinal cervical(2,8%);
2. Disrafism spinal cervical-torocal(0,8%);
3. Disrafism spinal toracal(10,2%);
4. Disrafism spinal toraco-lombar(31,9%);
5. Disrafism spinal lombar(54,3%);

C 2.2. Etiologia disrafismului spinal congenital.

Caseta 2. Factorii etiologici Tn disrafismului spinal.

Malformatiile disrafice domina ca frecventa in cadrul malformatiilor sistemului nervos central, ocupand
astfel un loc important in patologia neurochirurgicald pediatrica si fac parte din categoria malformatiilor
sistemului nervos central consecutive unor tulburari ale organogenezei, spre deosebire de celelalte doua categorii
de malformatii, cauzate de anomalii cromozomiale si anomalii de histogenezi. In ceea ce priveste conceptia
despre formarea malformatiilor disrafice, toti autorii sunt de acord ca acestea isi au originea in viata embrionara
timpurie — saptaméana a 2-a pana la a 4-a, adica tocmai in perioada de inchidere a tubului neural, perioada
dezvoltarii teratogene. Capatul cefalic se inchide in ziua a 25-a, iar cel caudal, Tn ziua a 29-a, forménd o cavitate
continua ce constituie ventricolii primitivi si canalul central al maduvei. Faptul ca inchiderea tubului neural se
face cel mai tardiv Tn regiunea caudala explica marea frecventa a afectiunilor disrafice in aceasta regiune.

e Aceste afectiuni apar in orice punct al coloanei vertebrale pe linia mediana posterioara, dar sediul de
predilectie este regiunea lombara inferioara si lombo-sacrala. Fiind nsotite deseori de leziuni neurologice
grave (motorii, sfincteriene ,trofice) pe langa asocierea frecventa a hidrocefaliei si altor stari malformative
concomitente.

o Defectele de Tnchidere a tubului neural spinal se observa aproape exclusiv in regiunea mediana, posterioara, a
coloanei, ducand la diferite forme de spina bifida posterioara. Tn mod exceptional exista insa si defecte de
inchidere anterioare sau laterale, care vor duce la constituirea asa —ziselor spine bifide anterioare sau laterala.

e Afectiunile disrafice sunt cuprinse sub denumirea de spina bifida oculta (tulburare de inchidere ce are drept
semn principal disrafia arcului vertebral, cu parti moi de acoperire de obicei normale) si spina bifida chistica
(meningocelele si meningomielocelele).




C.2.3. Factorii de risc

Caseta 3. Agentii etiologici Tn dezvoltarea DSC cu actiune negativa asupra dezvoltarii intrauterine a fatului:

1. Factorii fizici:
- radiatia ionizata, electromagnitica, cu unde scurte;
- razele ultraviolete;
- undele X si gama;
- neutronii;
- devierile de temperatura;
- devierile presiunii osmotice.
2. Agentii infectiosi:
- agentii microbieni;
- virusii (citomegalovirus, herpetic, rugeolei, rubeolei, gripal, etc);
- micoplazme, hlamidii.
3. Preparatele medicamentoase:
- citostatice;
- antimicrobiene;
- hormonale;
- neuroleptice;
- anticonvulsivante, etc;
Factorii chimici.
Toxinele produselor alimentare.
Metalele (arseniu, plumb, zinc, mercurul, cupru, nichel, sulfat de cadmiu, crom).
Poluantii organici ai mediului inconjurator.

No ok~

C.2.4 Conduita pacientului cu DSC

Caseta 4. Pasii obligatorii Tn conduita pacientului cu DSC

1.

N RN

Controlul ultrasonografic specializat al gravidelor cu scop de diagnosticare prenatala si preconizare a nasterii in
centrul neonatologic republican.

Culegerea anamnezei.

Examinarea clinica.

Examinarea paraclinica.

Evaluarea riscului de complicatii (consultatia specialistilor).

Deciderea asupra tacticii de tratament.

Efectuarea tratamentului.

Supravegherea (dispensarizarea).

C.2.4.1 Anamneza

Caseta 5. Semne clinice ale bolnavului cu DSC:

oo

=

Sunt determinate de urmatorii factori:
Defectul de inchidere al arcului vertebral (despicatura) cu modificari locale mediane, cutanate si subcutanate;
Defect osos vertebral ce permite hernierea continutului intrarahidian;
Tubul neural nu este inchis, tesutul nervos fiind expus.
Toate semnele clinice pot fi clasificate n:
Semne locale;
Semne neurologice;
Malformatii insotitoare.
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C.2.4.2 Examenul obiectiv

Caseta 6. Examenul obiectiv

Semnele locale — sunt semnele clinice principale si totodata patognomonice pentru tabloul clinic. Ele se manifesta de

la nastere printr-o tumefiere de marime variabila, situata pe linia mediana posterioara. Aspectul clinic variaza dupa

forma clinica. Formele acoperite au aspect tumoral, cu tegumentele normale sau modificate (subtiate. marmorate sau

cu cicatrice), uneori hiperpigmentate, cu posibil angiom cutanat in jur. Marimea formatiunii este foarte variata, de la

volumul unei nuci pana la 0 masa monstruoasa, cat un cap de fat. La palpare, consistenta poate fi fluctuatie renitenta

sau chiar dura, in functie de continut. Baza de implantare poate fi mai mult sau mai putin larga. Tn formele acoperite

complicate se observa tegumentele fie ulcerate, fie cu fistule.

Formele deschise - se manifesta, de obicei, printr-o tumefiere minora, mai aplatizata, avand o intindere variabila, cu

masa medulovasculara zemuind la suprafata cu scurgere LCR. Tnconjurati de aria epilioseroasa si zona dermica ce

face trecerea spre tegumentele sianatoase. In jur se poate constata, ca si la formele inchise, hiperpigmentare sau un

angiom cutanat. Formele deschise domina ca frecventa la nastere.

Semne neurologice — tulburari motorii, senzitive (dificil de controlat la sugari), trofice si sfincteriene, de intensitate

variabila, ajungand uneori pana la sindroame complete de sectiune medulara sau de coada de cal. Tulburarile motorii

se manifesta sub forma de paralizii discrete sau evidente, de obicei flaste, la nivelul membrelor inferioare, mai ales

distal. Tn teritoriile interesate se constata atrofie muscular, tulburiri sfincteriene (anal, vezical). Paralizia sfincterului

anal se poate recunoaste prin prezenta anusului biant, prin absenta reflexului anal si, ocazional, prin prolapsul rectal.
Malformatii insotitoare

hidrocefalia;

meningoencefalocelul,

sinusul dermal,

picior stramb congenital;

luxatia coxofemurala congenitala;

malformatie a aparatului urinar;

hidromielia;

malformatia Arnold-Chiari.

C.2.4.3. Investigatii paraclinice
Tabelul 1. Investigatii paraclinice

Nivelul acordarii

Investigatii paraclinice Semnele sugestive pentru DSC asistentei medicale
Stationar

Ultrasonografia transfontanelara aprecierea dimensiunilor ventriculelor si a altor @)
malformatii intracerebrale

Ultrasonografia regiunii coloanei aprecierea dimensiunilor defectului de arc si a portii @)

vertebrale herniene

Radiografia coloanei vertebrale se evidentiaza absenta partiala a arcului posterior cu @)
largirea canalului vertebral prin mai multe semne

Rezonanta magnetica nucleara metoda de selectie pentru diagnosticul si stabilirea @)

caracterelor anatomice, pot fi identificate septul, cele
doud hemimaduve, hidromielia, eventualele leziuni
asociate

CT - spiralat evidentierea malformatiei disrafice si afectarea @)
completa a sistemului nervos, si de asemenea celelalte
malformatii posibile

Electromiografia evaluarea functiei motorii, explorarea functiei @)
sfincteriene striate, anal si vezical

Ecografia organelor | viciile concomitente ale organelor interne @)
abdominale,cutiei toracice, rinichi

Examinarea ecografica a cordului vicii congenitale cardiace @)

11



ECG, USG cordului Pot fi schimbari in caz de patologie a sistemului

cardiovascular

Analiza generala a sangelui

Analiza LCR

Teste biochimice

Grupa de sange si RH factor

O|0|0| 0| O

C.2.4.4 Diagnosticul diferential

Caseta 7. Diagnosticul diferential al DSC
Tn cazul formelor deschise nu se pun probleme de diagnostic diferential. Tn formele acoperite, diagnosticul
diferential va fi facut:

tumori disembrioblastice de la nivelul liniei mediane sau paramediane posterioare: teratoamele care au
sediul de predilectie Tn regiunea sacro-coccigiana; chisturile dermoide, ambele afectiune necesitand
tratament chirurgical,se caracterizeaza prin semnul cardinal — prezenta tumorii, de consistenta lichida,
solida sau mixta, care adera la coccis, tegumentele supraiacente sau normale sau uneori ulcerate.

Lipoamele care uneori pot coexista cu meningomeningocelele, in lipoamele subcutanate pure coloana
vertebrala este intacta.

Formatiuni fistuloase necongenitale, fistule osteomielitice, fistule ischiorectale. Pentru a deosebi sinusurile
dermale superficial de cele profunde, penetrante, intracraniene sau intraspinale, adevarate fistule dermale se
recurge la injectarea traiectului sinusului dermal cu o substanta radiologica de contrast.

Lipofibromul — asemanator spinei bifida cu tumoare; localizat exclusiv Tn regiunea lombo-sacrala; este
constituit dintr-o tumoare lipo-fibromatoasa situata la exterior, deasupra deschiderea arcului neural
posterior si acoperita de tegumente; in evolutie poate da aceleasi leziuni neurologice ca si mieningocelul
dar ele pot sa apara sau nu dupa varsta de 6 luni.

Tumorile intramedulare, care se manifesta cu tulburari de sensibilitate, rigiditate coloanei cervico-toracale,
tulburari motorii de deficit, tulburari de sensibilitate trofice, semne vegetative.

C.2.4.5 Criteriile de spitalizare

Caseta 8. Criteriile de spitalizare a pacientilor cu DSC

Daca se suspecta prezenta unui disrafism sever spinal congenital, atunci este indicata nasterea programata,
prin operatie cezariana, la 38-39 saptamini de gestatie, pentru a evita riscurile traumarii sacului hernial.
Nasterea se programeaza intr-un centru specializat, de nivelul trei, unde este totul pregatit pentru asistenta
de urgenta adecvata.

Se informeaza preventiv serviciul neurochirurgical in caz cind se suspectd un defect major al coloanei
vertebrale (meningomieloradiculocel, rachischizis), cu risc sporit de lezare a invelisului sacului hernial.

Tn caz de stabilire a diagnosticului de disrafism spinal congenital copii se indreapta in stationarul specializat
pentru diagnostic clinic/paraclinic si tratament chirurgical.

C.2.4.6 Tratamentul
C.2.4.6.1 Tratamentul conservator

Caseta 9. Tratamentul medicamentos
Tratamentul este complex:

preparate diuretice (Sol. Furosemid 0,5-1 mg/kg; Sol. Pentoxifilina 5 mg/kg/zi sau Sol. Vinpocetina 0,5-1
mg/kg/zi; Perfuzii intravenoase 20-50 ml/kg/zi — Sol. Glucoza 10% si Sol. Ringer (2:1, 1:1).

Plasma congelata in get.

tratament anticonvulsivant (Sol. Diazepam 0,5% - 0,1-0,2 ml/an sau 0,3-0,5 ml/an; Sol. Hidroxibuterat de
sodiu 20% - 50-150 mg/kg (in absenta tulburarilor respiratorii); Sol. Fenobarbital 10 mg/kg cu Sol. NaCl
0,9% i/v (in 10-15 min; Sol. MgS0O4 0,2-0,3 ml/kg/zi).

Corticoterapia (Sol. Dexametazon 0,5-1,9 mg/kg/24ore i/v sau i/m)

tratament antibacterian (Cefuroxim 30-60 mg/kg/zi; Ceftazidim 25-60 mg/kg)

tratament antimicotic (Nistatin pulbere 100000 UI/3 ori pe zi)

preparate probiotice (Bifidumbacterin 5doze/2ori/zi; Lacidofil 1 capsula/2 ori/zi)

preparate ce diminueaza aciditatea gastrica: antiacide, Hoblocatori (Tab. Ranitidin, etc)
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C.2.4.6.2 Tratamentul chirurgical

Caseta 10. Indicatii pentru tratamentul chirurgical
Toate formele de disrafism congenital spinal se supun corectiei chirurgicale.

C.2.4.6.2.1 Etapa preoperatorie

Caseta 11. Pregatirea preoperatorie
Scopul etapei preoperatorii este pregatirea pacientului pentru interventie chirurgicala.

e Examinarea obligatorie (examenul general al sangelui, durata sangerarii, examinarea clinica LCR, ECG,
USG cordului, USG prin fontanela, grupa sangelui si RH factor, analiza biochimica a sangelui, sumarul
urinei, creatinina).

o Corectia hipovolemiei prin transfuzie de crioplasma 10-15 ml/kg plasma congelata si solutie glucoza 10%.

e Antibioticoterapia (Cefuroxim 30-60 mg/kg/zi; Ceftazidim 25-60 mg/kQg)

e tratament anticonvulsivant (Diazepam 0,5% - 0,1-0,2 ml/an sau 0,3-0,5 ml/an; Hidroxibuterat de sodiu 20%
- 50-150 mg/kg (in absenta tulburarilor respiratorii); Fenobarbital 10 mg/kg cu sol Clorura de sodiu 0,9% i/v
(in 10-15 min; Sulfat de Magneziu 0,2-0,3 ml/kg/zi)

e Corticoterapia (Dexametazon 0,5-1,9 mg/kg/24ore i/v sau i/m)

o Tratamentul de corectie simptomatic.

C.2.4.6.2.2. Interventia chirurgicala

Caseta 12. Etapele interventiei chirurgicale la pacientii cu DCS
1. Premedicatie.
. Anestezie orotraheala cu respiratie dirijata.
Pozitionarea pacientului ventral.
Ablatia malformatiei exteriorizate, genante; rezectia tesutului nervos modificat cicatricial si repunerea in
cadrul spinal a maduvei rudimentare izolate si a radacinilor nervoase; refacerea sacului dural si a pasajului
lichidian; Tnchiderea plagii fara tensiune in tegumentele normale.
5. Trezirea pacientului.

2
3
4

C.2.4.6.2.3. Etapa postoperatorie

Caseta 13. Conduita postoperatorie

Regim igieno-dietetic

Examen obiectiv zilnic

Continuarea terapiei preoperatorii

Analgezie si redoare adecvata postoperatorie in comun cu miorelaxante
Administrarea de antihipoxante (actoveghin)

Tratamentul complicatiilor asociate

Caseta 14. Criterii de externare

Lipsa febrei

Lipsa complicatiilor anestezice si postoperatorii

Lipsa semnelor de insuficienta respiratorie si cardiovasculara
Starea satisfacatoare a plagii

C.2.4.7. Supravegherea pacientilor

Caseta 15. Supravegherea pacientilor cu DCS
e Controlul neurochirurgului peste o luna
e Evidenta medicului neurolog
o Evidenta medicului de familie

C.2.5.Complicatiile

Caseta 16. Complicatiile dizrafiei spinale congenitale
e Hidrocefalie acuta secundara
e Fistula LCR
e Meningoencefalita
o dihiscenta suturilor si infectarea sau fistuliyarea plagii postoperatorii
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D.RESURSE UMANE SI MATERIALE NECESARE PENTRU RESPECTAREA
PREVEDERILOR PROTOCOLULUI

D.1. Nivelul de asistenti | Personal:

medicala primara e medic de familie

e asistenta medicului de familie

Aparate, utilaj:
fonendoscop
tonometru
ultrasonograf
Laborator clinic standard pentru determinarea: analiza generala a
singelui, analiza generala a urinei, indicilor biochimici

D.2. Nivelul stationar: | Personal:
Maternitate e Medic opstetrician-ginicolog

Medic anesteziolog
Medic reanimatolog
Medic chirurg-pediatru
Medic neurolog
Medic oftalmolog
Medic pediatru
Medic imagist
Asistente medicale

e Medic laborant
Aparate, utilaj:

e Aparat pentru examenul radiologic
oftalmoscop
ultrasonograf (fontanela, cord)
EEG
Cabinet radiologic
electromiograf
Laborator microbiologic
Laborator clinic standard pentru determinarea: analiza generala a singelui,
analiza generala a urinei, indicilor biochimici

Personal:

e Medic neurochirurg
Medic anesteziolog
Medic reanimatolog
Medic pediatru
Medic oftalmolog
Medic imagist
Medic patomorfolog
Asistente medicale

« Medic laborant
Aparate, utilaj:

Aparat pentru examenul radiologic
oftalmoscop

ultrasonograf (fontanela, cord)
EEG

Cabinet radiologic

CT-scan

RMN

Electromiograf

Microscop

Potentiale evocate

Laborator microbiologic

D.3. Nivelul stationar:
sectia specializata de
chirurgie.
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Laborator clinic standard pentru determinarea: analiza generala a singelui,

analiza generala a urinei, indicilor biochimici
Surse pentru suport termic (termofoare, chiuveza)

Sursa de O, umezit

Sonde gastrice, traheale
Catetere venoase periferice
Sisteme de perfuzie

Medicamente:

diuretice
anticonvulsivante
corticosteroide
hemostatice
antipiretice
antioxidante
antihistaminice
antimicotice
antibacteriene
citostatice

E. INDICATORII DE MONITORIZARE A IMPLEMENTARII PROTOCOLULUI

Ne | Obiectivele protocolului Masurarea atingerii Metoda de calcul a indicatorului
scopulu Numarator Numitor
1. | Micsorarea incidentei | 1.1.  Numar cazuri noi a | Numarul cazurilor noi a | Numarul mediu de
copiilor cu DCS copiilor cu DCS, la 1000 | copiilor cu DCS depistati | copii Tnregistrati la
populatie pe parcursul unui an X1000 | medicul de familie
pe parcursul unui an.
2. | A reduce numarul de | 2.1. Ponderea copiilor | Numarul de copii cu DCS | Numarul total de
complicatii cu care au dezvoltat | care au dezvoltat | copii cu DCS care se
complicatii  neurologice, | complicatii  neurologice, | afli la evidenta pe
urologice si locomotorii % urologice si locomotorii pe | parcursul unui an
parcursul ultimului an x
100
3. | A spori numarul de | 3.1. Ponderea copiilor cu | Numarul copiilor cu DCS, | Numarul total de

pacienti care beneficiaza
de educatie in domeniul

DCS in institutiile de
asistenta medicala
primara si in institutiile de
asistenta medicalda de
stationar

DCS, parintii carora,
conform registrului au fost
informati de  medicul
neurochirurg pediatru
despre importanta
tratamentului si
supravegherii  copiilor pe

parcursul ultimului an %

parintii carora, conform
registrului au fost informati
de catre medicul
neurochirurg pediatru
despre importanta
tratamentului si
supravegherii copiilor pe
parcursul ultimului an x
100

copii cu DCS care se
afla la evidenta pe
parcursul unui an
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ANEXE Anexa 1.
Informayie pentru familia si celor care ingrijesc pacientii cu
DISRAFISM CONGENITAL SPINAL
(ghid pentru pacienti)

Prin disrafismul congenital spinal intelegem toate malfotmatiile congenitale ale sistemului nervos central
datorate unor tulburari de inchidere a tubului neural, dehiscenta arcului posterior al uneia sau mai multor vertebre,
rezultata prin absenta apofizei spinoase si 0 lipsa de sudare pe linia mediana a lamelor vertebrale.

Malformatiile disrafice domina ca frecventa in cadrul malformatiilor sistemului nervos central, ocupand
astfel un loc important in patologia neurochirurgicala pediatrica. Tn ceea ce priveste conceptia despre formarea
malformatiilor disrafice, toti autorii sunt de acord ca acestea Tsi au originea Tn viata embrionara timpurie —
saptamana a 2-a pana la a 4-a, adica tocmai Tn perioada de Tnchidere a tubului neural, perioada dezvoltarii
teratogene. Capatul cefalic se inchide in ziua a 25-a, iar cel caudal, Tn ziua a 29-a, formand o cavitate continua ce
constituie ventriculii primitivi si canalul central al maduvei. Faptul ca inchiderea tubului neural se face cel mai
tardiv Tn regiunea caudala explica marea frecventa a afectiunilor disrafice Tn aceasta regiune. Aceste afectiuni apar
in orice punct al coloanei vertebrale pe linia mediana posterioara, dar sediul de predilectie este regiunea lombara
inferioara si lombosacrala. Fiind insotite deseori de leziuni neurologice grave (motorii, sfincteriene ,trofice) pe
langa asocierea frecventa a hidrocefaliei si altor stari malformative concomitente.

Afectiunile disrafice sunt cuprinse sub denumirea de spina bifida oculta (tulburare de inchidere ce are drept semn
principal disrafia arcului vertebral, cu parti moi de acoperire de obicei normale) si spina bifida chistica
(meningocelele si meningomielocelele).

Simptomatologia clinica a disrafismului congenital spinal cuprinde:

Semnele locale — sunt semnele clinice principale si totodata patognomonice pentru tabloul clinic. Ele se
manifesta de la nastere printr-o tumificatie de marime variabila, situatd pe linia mediana posterioara. Aspectul
clinic variaza dupa forma clinica. Formele acoperite au aspect tumoral, cu tegumentele normale sau modificate
(subtiate. marmorate sau cu cicatrice), uneori hiperpigmentate, cu posibil angiom cutanat in jur. Marimea
formatiunii este foarte variata, de la volumul unei nuci pana la 0 masa monstruoasa, cat un cap de fat. La palpare,
consistenta poate fi fluctuanta, renitenta sau chiar dura, in functie de continut. Baza de implantare poate fi mai mult
sau mai putin larga. Tn formele acoperite complicate se observa tegumentele fie ulcerate, fie fistulizate.

Formele deschise se manifesta deobicei printr-o tumefiere minora, mai aplatizata, avand o intindere
variabild, cu masa medulovasculara umectata la suprafata cu scurgere LCR. Inconjurati de aria epilioseroasi si
zona dermica ce face trecerea spre tegumentele sanatoase. Pe margini se poate constata ca si la formele nchise,
hiperpigmentatie sau un angiom cutanat. Formele deschise domina ca frecventa la nastere.

Semne neurologice — tulburari motorii, senzitive (dificil de controlat la sugari), trofice si sfincteriene, de
intesnitate variabila, ajungand uneori pana la sindroame complete de sectiune medulara sau de coada de cal.
Tulburarile motorii se manifesta sub forma de paralizii discrete sau evidente, de obicei flaste, la nivelul membrelor
inferioare, mai ales distal. Tn teritoriile interesate se constatd atrofie muscularid. Tulburiri sfincteriene (anal,
vezical). Paralizia sfincterului anal se poate recunoaste prin prezenta anusului biant, prin absenta reflexului anal si,
ocazional, prin prolapsul rectal.

Malformatii insotitoare — hidrocefalia; meningoencefalocelul; sinusul dermal; picior strdmb congenital;
luxatia coxofemurala congenitald; malformatie a aparatului urinar; hidromielia; malformatia Chiari.

Investigatiile paraclinice necesare pentru stabilirea diagnosticului de disrafzm congenital spinal sunt:
radiografia coloanei vertebrale; ultrasonografia (USG); tomografia computerizata (CT-scan); rezonanta magnetica
(RMN)

Tratamentul disrafismului congenital spinal este chirurgical. Tn aproximativ 20 % cazuri interventiile
chirurgicale sunt efectuate in mod urgent dupa indicatii vitale

Copiii care au fost supusi interventiei chirurgicale Tn baza corectiei disrafismului congenital spinal se afla la
evidenta medicului neurochirurg curant, neurolog si medicul de familie.

O mare importanta 1l are tratamentul profilactic postoperator si masurile sanitaro-igienice:

v" Restabilirea tulburarilor motorii, urinare.
v' Sanarea focarelor de infectie ce se asociaza postoperator
v Asigurara alimentatiei normale si calirea organismului.
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