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1. EXTRACTO DECRETO LEY GARANTIAS EXPLICITAS EN SALUD

DISRRAFIAS ESPINALES

Definicién: Las disrrafias espinales son un grupo de patologias que se caracterizan por
una anomalia en el desarrollo del tubo neural. Se clasifican en dos grandes grupos:
disrrafias abiertas y disrrafias ocultas o cerradas. Las primeras corresponden a
malformaciones precoces en el desarrollo embrionario de las estructuras medulares y
raquideas y, en todas ellas, las estructuras nerviosas y meningeas se encuentran
comunicadas con el medio externo, lo que hace que su correccién quirurgica sea urgente.

Patologias Incorporadas: Quedan incluidas las siguientes enfermedades y los sindnimos
que las designen en la terminologia médica habitual:

Encefalocele de cualquier sitio
Encefalocele frontal

Encefalocele nasofrontal
Encefalocele occipital

Encefalocele

Encefalomielocele

Espina bifida (abierta) (quistica)
Espina bifida cervical con hidrocefalia
Espina bifida cervical sin hidrocefalia
Espina bifida con hidrocefalia

Espina bifida dorsal

Espina bifida dorsal con hidrocefalia
Espina bifida lumbar con hidrocefalia
Espina bifida lumbar sin hidrocefalia
Espina bifida lumbosacra

Espina bifida lumbosacra con hidrocefalia
Espina bifida oculta

Espina bifida sacra con hidrocefalia
Espina bifida sacra sin hidrocefalia
Espina bifida toracica con hidrocefalia
Espina bifida toracica sin hidrocefalia
Espina bifida toracolumbar

Espina bifida toracolumbar con hidrocefalia
Espina bifida, no especificada
Hidroencefalocele

Hidromeningocele (raquideo)
Hidromeningocele craneano
Meningocele (raquideo)

Meningocele cerebral
Meningoencefalocele
Meningomielocele

Mielocele

Mielomeningocele

Raquisquisis

Siringomielocele



Diastematomiela
Quiste Neuroentérico
Sinus Dermal

Quiste Dermoide O Epidermode Raquideo
Filum Corto

Medula Anclada
Lipoma Cono Medular
Lipoma D Efilum
Lipomeningocele
Lipoma Extradural
Mielocistocele
Mielomeningocistocele

a. Acceso: Beneficiario que nace a contar de la entrada en vigencia de este decreto:
» Con sospecha, tendra acceso a diagnostico.
* Con confirmacion diagndstica, tendré acceso a tratamiento y seguimiento.
b. Oportunidad:
6 Diagnéstico
Disrrafia Abierta:
* Dentro de las primeras 12 horas desde el nacimiento.
Disrrafia Cerrada:
* Consulta con Neurocirujano: Dentro de 90 dias desde la sospecha.
* Radiografias y Resonancia nuclear magnética de columna: Dentro de 60 dias desde
solicitud por neurocirujano.
e Tratamiento
Disrrafia Abierta:
* Cirugia: Después de 12 horas y antes de 72 horas desde el nacimiento.
* Valvula derivativa: Dentro de 30 dias desde la cirugia.
Disrrafia Cerrada:
Cirugia: Dentro de 30 dias desde la indicacion de cirugia.
6 Seguimiento
* Control con Neurocirujano: Dentro de 15 dias desde el alta.
* Seguimiento con otros especialistas, dentro de 180 dias, segun indicacion.
c. Proteccién Financiera:
Tipo de Copago
Problema de salud Intervencion Prestacion o grupo de prestaciones Periodicidad Arancel ($)
Sanitaria Copago (%)| Copago ($)
Diagnéstico Confirmacién Disrrafia Espinal Abierta por evento 20,460 20% 4,090
9 Confirmacién Disrrafia Espinal Cerrada por evento 265,730 20% 53,150
. Int i6n Quir. Inte | Disrrafia Espinal Abiert: t 2,281,410 20% 456,280
DISRRAFIAS ESPINALES Tratamiento 72 QZ:’; &ZZ?Z/ Disrrafis EiZ:‘Z:/ Conada ZZ?ZZZZZ 1,002520 | 20% 200,500
Seguimiento Seguimiento Disrrafia Espinal Abierta anual 65,330 20% 13,070
9 Seguimiento Disrrafia Espinal Cerrada anual 97,700 20% 19,540




2. ANTECEDENTES

Las disrrafias espinales son un grupo de patologias que se caracterizan por una
anomalia en el desarrollo de las estructuras medulares, provocando un grupo
heterogéneo de manifestaciones.

Se clasifican en 2 grandes grupos:

®* Disrrafias Abiertas
®* Disrrafias Ocultas

Las primeras corresponden a malformaciones precoces en el desarrollo embrionario de
las estructuras medulares y raquideas, lo que condiciona una conducta diferente en
cuanto al manejo, indicaciones quirurgicas y pronostico.

Incluyen la raquisquisis, mielomeningocele roto y no roto, mielocistocele y formas
intermedias. En todas estas entidades las estructuras nerviosas y meningeas se
encuentran comunicadas con el medio externo.

Las disrrafias espinales ocultas, incluyen formas variadas de presentacion: meningoceles,
lipomeningocele, lipomas de filum terminal, diastematomiela con o sin espoldn dseo.

3. MAGNITUD DEL PROBLEMA

La incidencia estimada en Chile es de 6.37 por 10.000 nacidos vivos. En Chile nacen
anualmente alrededor de 260.000 nifios, por lo que se esperan 166 casos nuevos por
ano, de los cuales 125 (un 75%) son beneficiarios del sistema publico de salud.

Un 20% corresponde a Disrrafias Abiertas y un 80% a Disrrafias Ocultas.

Fuente: Estudio de incidencia de malformaciones congénitas en RN en 9 maternidades
Publicas de la Region Metropolitana, periodo 2001-2002.

4. OBJETIVO DE LA GUIA CLINICA

La presente guia clinica entrega recomendaciones de buenas practicas a los
profesionales sanitarios en contacto con la primera atencion de pacientes que presentan
disrrafias abiertas y/o, posteriormente, en el caso de las disrrafias cerradas, con el objeto
de otorgar el tratamiento quirurgico oportuno y adecuado para mejorar el pronéstico y
calidad de vida de estos pacientes.

5. CRITERIOS DE INCLUSION DE POBLACION OBJETIVO

Seran derivados a especialista neurocirujano:

* Pacientes con diagndstico prenatal de disrrafia abierta.

* Pacientes con diagndstico postnatal de dirrafia abierta.

* Pacientes con sospecha diagnéstica de disrrafia oculta en etapa de recién nacido
0 en control pediatrico.



6. RECOMENDACIONES SEGUN NIVEL DE EVIDENCIA DE DISRRAFIAS

Los profesionales sanitarios, enfrentados cada vez mas a un trabajo en equipos
multidisciplinarios, con competencias en continuo desarrollo, requieren mantener su
razon de ser, cual es, otorgar una atencion de salud cuyos resultados, en las personas
y la organizacion, generen beneficios por sobre los riesgos de una determinada
intervencion. Asimismo, el sistema sanitario se beneficia en su conjunto cuando,
ademas, esas decisiones se realizan de acuerdo a las buenas practicas, basadas en
la mejor evidencia disponible, identificando las intervenciones mas efectivas y, en lo
posible, las mas costo/efectivas (no necesariamente equivalente a las de “menor
costo”). Una intervencion poco efectiva suele ser tanto o mas costosa y generar un
impacto negativo en la calidad de vida o sobrevida de las personas.

Un adecuado equilibrio en la toma de decisiones considera la combinacion de tres
elementos basicos, ya sea frente al individuo o la poblacién (Muir Gray JA 2001),
basados en:

* Evidencia: Basada en la busqueda sistematica de la mejor informacién
cientifica disponible que fortalezca la opinion de experto.

* Recursos: A medida que los recursos tecnoldgicos sanitarios disponibles
aumentan, también crecen las expectativas de la poblacion y, con ello, el
gasto en salud. Por esto, las decisiones deberan establecerse en forma
explicita y abierta.

* Valores: Eticos y morales, tanto de los profesionales, como de la
comunidad e individuos en que estos se aplican.

(Field MJ & Lohr KN 1992) definen una Guia Clinica como “un reporte desarrollado
sistematicamente para apoyar tanto las decisiones de clinicos como la de los
pacientes, en circunstancias especificas”. Asi, estas pueden mejorar el conocimiento
de los profesionales, entregando informacion y recomendaciones acerca de
prestaciones apropiadas en todos los aspectos de la gestién de la atencién de
pacientes: tamizaje y prevencion, diagnostico, tratamiento, rehabilitacidn, cuidados
paliativos y atencion del enfermo terminal (Lohr KN 2004).

En Chile, el Ministerio de Salud ha elaborado una estrategia participativa que incluy6
la elaboracién de revisiones sistematicas por parte de universidades, a través de un
concurso publico, y/o RS rapidas focalizadas en identificar evidencia de guias clinicas
seleccionadas de acuerdo a criterios de la AGREE Collaboration (Appraisal of
Guideline Research & Evaluation)(The AGREE Collaboration 2001).

Las recomendaciones se han analizado en su validacién externa (generalizacién de
resultados), mediante el trabajo colaborativo de un grupo de expertos provenientes de
establecimientos de la red publica, sociedades cientificas, comisiones nacionales, del
mundo académico y sector privado.



Tablas 1: Grados de Evidencia (Eccles M, Freemantle N, & Mason J 2001)

Grados Tipo de Disefio de investigacion
Evidencia
la Evidencia obtenida de un meta-analisis de estudios randomizados
controlados
Ib Evidencia obtenida de al menos un estudio randomizado controlado
lla Evidencia obtenida de al menos un estudio controlado no randomizado
b Evidencia obtenida de al menos un estudio cuasi-experimental
1" Evidencia obtenida de estudios descriptivos, no experimentales, tales como
estudios comparativos, estudios de correlacion y casos - controles
v Evidencia obtenida de expertos, reportes de comités, u opinién y/o
experiencia clinica de autoridades reconocidas

Niveles de Recomendacion Clinica

Grado Fortaleza de las Recomendaciones
A Directamente basada en categoria | de evidencia
B Directamente basada en categoria Il de evidencia
C Directamente basada en categoria Ill de evidencia, o extrapoladas de las
categorias | y Il
D Directamente basada en categoria IV de evidencia, o extrapoladas de las
categorias | y Il o llI
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Revision Sistematica de Guias Clinicas de Disrrafias Espinales

1. Elaboracion de Preguntas especificas
Paciente:

Intervencion:

Resultados:

2. Fuentes de datos secundarias:

2.1 Canadian Task Force on Preventive Health Care http://www.ctfphc.org

2.2 Agency for Health Research & Quality (AHRQ), NIH USA: www.qguideline.gov

2.3 NeLH Guidelines Finder (http://libraries.nelh.nhs.uk/quidelinesFinder)

2.4 Centre for Evidence Based Medicine, Oxford University (U.K.),
http://cebm.jr2.ox.ac.uk

2.5 National Coordination Centre for Health Technology Assessment (U.K.),
http://www.ncchta.org/main.htm

2.6 National Health Service (NHS) Centre for Reviews and Dissemination (U.K.),
http://www.york.ac.uk/inst/crd

2.7 Scottish Intercollegiate Guidelines Network (SIGN) (U.K.), http://www.sign.ac.uk

2.8 The Cochrane Collaboration (international), http://www.cochrane.org

3. Periodo:

4. Criterios de Inclusion:
5. Instrumento de evaluacion: Evaluacion de guias de practica clinica (The AGREE
Collaboration2001)
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7. INTERVENCIONES RECOMENDADAS PARA SOSPECHA
DIAGNOSTICA

7.1 Intervenciones recomendadas para Sospecha diagnéstica de
Disrrafias Abiertas

Diagnéstico prenatal

El diagnéstico de disrrafias espinales abiertas debe establecerse idealmente en el periodo
antenatal; la ecografia obstétrica del ultimo trimestre debe incluir sistematicamente la
observacioén del raquis y la busqueda activa de malformaciones del tubo neural; en caso
de ser positivo, se derivara a neurocirujano para decidir la conducta con la disrrafia, y en
conjunto con el Obstetra decidir el mejor momento para la interrupcion del embarazo
mediante una cesarea electiva.

Diagnéstico postnatal

Todo recién nacido portador de una disrrafia abierta debera ser controlado por
neurocirujano dentro de las primeras 12 horas de vida. Debera consignarse: localizacion
del defecto en relacion al nivel vertebral, tamafio de la lesién (diametro maximo), tipo de
disrrafia, estado neurolégico sensitivo y motor distal a la lesion, estado de esfinteres
urinarios y anal, presencia de otras malformaciones, especialmente de las extremidades
inferiores (Pie Bot).

7.2 Intervenciones recomendadas para Sospecha diagnéstica
postnatal de Disrrafias Ocultas

El diagndstico de las Disrrafias Espinales Ocultas, debe orientarse a la busqueda de
signos dérmicos de disrrafia, como lipomas, angiomas, tricomas, sinus, etc., al momento
de nacer, en los Controles de Nifio Sano y en la Consulta de Morbilidad Pediatrica.

En el caso de estudio de vejiga neurogénica, trastornos neuroortopédicos de las
extremidades inferiores y escoliosis, el pediatra, traumatdlogo o fisiatra, debera sospechar
la patologia de Disrrafia Oculta.

En caso de que el Médico general o el Pediatra o algunos de los otros especialistas,
detecten lesiones sugerentes de Disrrafia Oculta, debera derivarse a Neurocirujano con
un tiempo de espera no mayor a tres meses. Este confirmara o descartara las patologias
disrraficas; en caso de esto ultimo, el enfermo volvera al nivel primario de atencion.

En los casos en que el neurocirujano confirme la sospecha diagndstica de Disrrafia
Espinal Oculta, se solicitara radiografias de columna, y una resonancia nuclear magnética
del segmento sospechado, la que se realizara bajo anestesia general en un plazo no
superior a 60 dias. Los examenes invasivos del raquis no se indicaran dentro de este
protocolo; la utilidad de estudios funcionales se decidira segun las realidades locales.
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8. INTERVENCIONES RECOMENDADAS PARA CONFIRMACION
DIAGNOSTICA

8.1 Confirmacién diagnéstica de Disrrafia Abierta

En caso de Disrrafia Abierta: Control por neurocirujano dentro de las primeras doce
horas de vida, evaluacion preoperatoria con ecografia cerebral, y exdmenes de laboratorio
y otros, si existe evidencia clinica de otras malformaciones o estados patoldgicos
concomitantes. Intervencion neuroquirurgica antes de las 72 horas de vida, si no presenta
contraindicacidén absoluta o requiere evaluacién adicional.

8.2 Confirmacion diagnéstica de Disrrafia Oculta

En caso de Disrrafia Oculta: Ante la deteccion de lesiones sugerentes, el neonatdlogo,
pediatra u otro especialista, debera derivar el paciente al neurocirujano para evaluacion.
El neurocirujano puede solicitar radiografia de columna y una resonancia nuclear
magnética para confirmar el diagnéstico.

9. INTERVENCIONES RECOMENDADAS PARA TRATAMIENTO DE
DISRRAFIAS ABIERTAS

Todo Paciente portador de una Disrrafia Abierta tiene indicacion quirurgica. El
procedimiento debera practicarse no antes de las primeras 12 horas de vida y no
después de las 72 horas.

No se intervendran aquellos pacientes que por otras patologias agregadas tengan
contraindicacion absoluta de anestesia general. Aquellos pacientes portadores de una
malformacién cervicodorsal alta, asociada con paraplejia completa distal e hidroanacefalia
0 que tengan otras malformaciones complejas asociadas, requeriran una evaluacién
conjunta del equipo neuroquirtrgico y neonatoldgico con el Comité de Etica del hospital,
quienes podrian decidir una abstencién terapéutica.

Evaluacion preoperatorio:

A todo paciente portador de una disrrafia abierta, debera solicitarsele, en el periodo
preoperatorio, la siguiente bateria de examenes:

* Ecografia cerebral, deberd medirse el Indice Ventricular (IV).

®* Test de coagulacién preoperatorio: TTPK y Tiempo de Protrombina, si existen
alteraciones severas de estos factores, debera corregirse vigorosamente, no
retardando la indicacion quirurgica por un lapso mayor de 12 horas.

®* Hematocrito y glicemia.

® Se solicitaran otros examenes sélo en caso de existir evidencias clinicas concretas
de otras malformaciones o estados patolégicos concomitantes.

14



Técnica quirurgica:

Bajo anestesia general

y cobertura de antibioticoprofilaxis preoperatoria. Deben

extremarse las medidas para asegurar un pabellon temperado; se usaran medios de
calefaccion directa para el nifio (lampara radiante, frazada eléctrica, sueros tibios para

irrigar, etc.).

ALGORITMOS DISRRAFIA ABIERTA

SOSPECHA

CONFIRMACION
DIAGNOSTICA

ECOGRAFIA OBSTETRICA

3er TRIMESTRE

CONTROLES
HABITUALES

Si NO
I
EVALUACION POR EVALUACION POR
CIRUJANO OBSTETRA
I I
I
CESAREA ELECTIVA

CONTROL POR NEUROCIRUJANO
PRIMERAS 12 HORAS DE VIDA

EXAMENES PREOPERATORIOS ECO
CEREBRAL EXAMENES HEMATICOS

TRATAMIENTO

CIRUGIA ENTRE LAS 12 Y
72 HORAS DE VIDA

HIDROCEFALIA INSTALACION
VALVULA 1er MES DE VIDA

SEGUIMIENTO

DIAGNOSTICO
URODINAMICO

EVALUACION
ORTOPEDICA

EVALUACION
NEUROLOGICA
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10.INTERVENCIONES RECOMENDADAS PARA TRATAMIENTO DE

DISRRAFIAS OCULTAS

Una vez controlado con los examenes pertinentes, se indicara a cirugia, en un plazo
no mayor a 6 meses desde la solicitud de pabellon hecha por el neurocirujano, quien
ademas solicitara los siguientes examenes:

Test de Coagulacion Preoperatorio: TTPK y Tiempo de Protrombina, Hemograma,
Creatinina, Orina completa, Urocultivo y Antibiograma.

Indicaciones Quirurgicas:

Meningoceles en todas sus formas, tanto sintomaticos como asintomatico.
Lipomas de filum terminal en todas sus formas.

Médulas ancladas primarias.

Diastematomiela.

Médulas ancladas post mielomeningocele sintomaticas.

Lipomas de cono medular sintomaticos.

En cuanto a los lipomas de cono medular asintomatico, se decidira segun
evolucion clinica.

Sinus dermales con comunicacion a raquis.

Se excluiran de las garantias a los mielomeningoceles ya intervenidos, que no
presenten sintomatologia o estudios neurofisiolégicos o de manométricas
sugerentes de deterioro neuroldgico progresivo.

Técnica quirurgica:

Bajo anestesia general, con técnica microquirdrgica y cobertura de antibioticoprofilaxis
preoperatoria. Deben extremarse las medidas para asegurar un pabellén temperado para
intervenir a estos pacientes; se usaran medios de calefaccién directa para el nifio
(lampara radiante, frazada eléctrica, sueros tibios para irrigar, etc.).
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ALGORITMO DISRRAFIA OCULTA

BUSQUEDA SIGNOS DERMICOS DE
SOSPECHA DISRRAFIA CONTROL DE NINO SANO
O DE MORBILIDAD PEDIATRICA
NO sl
CONFIRMACION ATENCION EVALUACION POR NEUROCIRUJANO
DIAGNOSTICA PRIMARIA ANTES DE 3 MESES
[ '
[ |
DESCARTA CONFIRMA
|
Rx COLUMNA
| RESONANCIA MAGNETICA
TTO QUIRURGICO
TRATAMIENTO (ANTES DE 6 MESES)
[
SEGUIMIENTO
ESTUDIO DIAGNOSTICO EVALUACION EVALUACION
ELECTROFISIOLOGICO UROLOGICO ORTOPEDICA NEUROLOGICA
O DE ESFINTERES

> CADA 3 ANOS HASTA

LOS 15 ANOS DE EDAD
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11.INTERVENCIONES RECOMENDADAS PARA EL SEGUIMIENTO DE
DISRRAFIAS

1.1 Seguimiento postoperatorio disrrafias espinales abiertas

Este debera incluir 2 etapas:

®* Todos los pacientes seran citados al Policlinico de Neurocirugia 15 dias después
del egreso. En ese control se indicara la interconsulta a Rehabilitacion Infantil.

®* Fase de diagnéstico y priorizacion de problemas dentro del primer semestre de
vida, habitualmente hospitalizados después de su cirugia medular. Debera incluir
un diagndstico urodinamico. Evaluacion ortopédica y neuroldgica completa,
iniciandose precozmente las medidas terapéuticas de cada especialidad.

Respecto al estudio de situacion medular, solo se indicara evaluacién imagenoldgica ante
evidencias clinicas de deterioro de funciones previas; no se recomienda Resonancias
Nucleares Magnéticas ante pacientes asintomaticos.

Se incluye en el presente protocolo el tratamiento de las patologias asociadas al
Mielomeningocele, la Hidrocefalia y el sindrome de Arnold Chiari. Se considera en el caso
de la Hidrocefalia, la instalacion del sistema valvular neonatal durante el primer mes de
vida.

11.2 Seguimiento postoperatorio disrrafias espinales ocultas

Una vez dados de alta, todos los pacientes seran citados al Policlinico de Neurocirugia 15 dias
después del egreso. En ese control se indicara la interconsulta a Rehabilitacién Infantil.

Fase de diagnostico de problemas asociada a Disrrafia Espinal Oculta. Debera incluir un
diagnéstico uroldgico, Evaluacion ortopédica y neuroldgica, en un plazo de seis meses.

Respecto al estudio de situaciébn medular, s6lo se indicara evaluacién imagenolégica ante
evidencias clinicas de deterioro de funciones previas; no se recomienda Resonancias magnéticas
ante pacientes asintomaticos. Se solicitara estudio electrofisiolégico o de esfinteres en todos los
pacientes intervenidos cada tres afios, hasta los 15 afnos de edad.

No se garantizara en el presente Protocolo la rehabilitacion completa de los pacientes; sélo la
derivacion a la primera consulta.
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ANEXO 1

Red de Equipos Quirargicos Disrrafias Espinales

RESOLUCION DISRRAFIAS ABIERTAS

Hospital Arica

Hospital Iquique
Hospital Antofagasta
Hospital Copiapo
Hospital Coquimbo
Hospital San Felipe
Hospital Van Buren
Hospital Rancagua
Hospital Talca

Hospital Chillan

Hospital Concepcién
Hospital Los Angeles
Hospital Temuco
Hospital Osorno
Hospital Valdivia
Hospital Puerto Montt
Hospital Punta Arenas
Instituto de Neurocirugia
Hospital San Borja Arriaran
Hospital Roberto del Rio

Hospital Sétero del Rio

RESOLUCION DISRRAFIAS OCULTAS

Hospital Van Buren

Hospital Guillermo Grant Benavente
Hospital Temuco

Hospital Puerto Montt

Instituto de Neurocirugia

Hospital San Borja Arriaran

Hospital Roberto del Rio
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