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ENCEFALOCELE FRONTAL: REPORTE DE UN CASO CLINICO

FRONTAL ENCEPHALOCELE: REPORT OF A CLINICAL CASE

Maricamen Ticona Vildoso', Percy Medina Chacén’

RESUMEN

El encefalocele se caracteriza por herniacion de parte del encéfalo y de las meninges a través de un defecto craneal que puede ser congénito o
adquirido (1,3). Como promedio se presenta entre un caso de cada 2.000 a 6.000 nacidos vivos, pero su incidencia varia considerablemente segiin las
caracteristicas geograficas y de poblacion. Se presenta un recién nacido de sexo masculino, producto de la segunda gesta de una madre de 23 afios, con
embarazo controlado. Presento hiperémesis gravidica por lo que decide no tomar sulfato ferroso, ni acido folico. De parto por cesarea, producto del
cual se present6 un recién nacido a término, edad gestacional de 37 semanas, de 2510 gramos de peso, 46 centimetros de longitud y 35 centimetros de
perimetro cefalico. Examen Fisico: Se observa tumoracion que mide aproximadamente 14 cm x 13 cm, de bordes regulares, blanda, a nivel frontal
derecho, ojo del mismo lado cubierto por tumoracion. Examenes auxiliares: Ecografia transfontanelar tumoracion con contenido de masa encefalica
sin lograr definirse adecuadamente dichas estructuras. Tomografia cerebral: Malformacion congénita cerebral encefalocele fronto orbitario derecho
con contenido encefalico y sistema ventriculares. Es dado de alta en condiciones estables y controles por el servicio de neurocirugia para ser
programada para correccion quirtrgica del defecto en seis meses. El encefalocele es el resultado de la falla parcial del cierre anterior del tubo neural;
mas de la mitad de los casos se asocia a hidrocefalia con alteraciones del desarrollo cognitivo y motor (4). El encefalocele anterior es una herniacion
fronto-nasal de cerebro y/o meninges a través de un defecto dseo. Es una entidad rara y cuando ocurren se producen a nivel de la fontanela (frontal,
esfenoidal) (2). El diagnostico in utero mejora las expectativas; posee buen prondstico con manejo quirargico, pues se puede resecar sin provocar
incapacidad funcional importante.
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ABSTRACT

The encephalocele is characterized by herniation of the brain and meninges through a skull defect may be congenital or acquired (1.3). On average
occurs between one case in 2000-6000 live births, but the incidence varies considerably by geography and population. We report a male infant, the
product of the second deed of a mother of 23, with controlled pregnancy. Hyperemesis gravidarum present so he decides not to take ferrous sulfate, or
folic acid. Cesarean delivery, the product of which presented a term newborn, gestational age 37 weeks, weight of 2510 grams, 46 cm long and 35 cm
head circumference. Physical Examination: It is observed tumor measuring approximately 14 cm x 13 cm, regular edges, soft at the front right side of
the same eye covered by tumor. Auxiliary tests: ultrasound transfontanelar tumor containing brain tissue without achieving such structures properly
defined. CT brain: cerebral congenital malformation right orbital frontal encephalocele containing brain and ventricular system. Was discharged in
stable condition and controls the neurosurgery service to be scheduled for surgical correction of the defect in six months. The encephalocele is the
result of the partial failure of neural tube closure earlier, more than half of the cases were associated with hydrocephalus with abnormal cognitive and
motor development (4). The foregoing is encephalocele fronto-nasal herniation of brain and / or meninges through a bone defect. It is a rare and occur
when they occur at the fontanelle (frontal, sphenoid) (2). The diagnosis in utero improvement expectations, has good prognosis with surgical
management, because it can dry without causing significant functional disability.
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INTRODUCCION tipo triso mia 18 y 13, triploidia o trasladacién. En afios
recientes se ha reconocido la deficiencia de acido folico
El encefalocele se caracteriza por herniacién o como factor etiolégico (2).
protrusion de parte del encéfalo y de las meninges a
través de un defecto craneal que puede ser congénito
o adquirido (1,3). Clinicamente se reconoce una
masa que puede ser o no pulsatil. La cantidad y

localizacion de tejido cerebral que protruye determina
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Recién nacido de sexo masculino, producto de la
segunda gesta de una madre de 23 afios, natural de la

eltipoy grado de déficit neurolégico (3).

El encefalocele es el defecto abierto del tubo neural
menos frecuente. Como promedio se presenta entre
un caso de cada 2.000 a 6.000 nacidos vivos, pero su
incidencia varia considerablemente segun los
diferentes estudios siendo al parecer mas frecuente
en Méjico, en paises de origen celta y ciertos paises
del sureste asiatico como Indonesia, Malasia y
Tailandia, donde llega a alcanzar una frecuencia de
uno por cada 5.000 nacidos vivos (1). En Peru se
desconoce suincidencia.

La espina bifida, el encefalocele y la anencefalia son
patologias que ocurren en etapas tempranas del
desarrollo embrionario (5-6 semanas) por defectos
del cierre del tubo neural atribuida a una interaccion
de varios genes y factores ambientales. Algunos
casos se asocian con alteraciones cromosémicas del
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ciudad de Arequipa-Peru, con un embarazo controlado
desde el primer trimestre de gestacion, en total 7
controles prenatales realizados por obstetras en un
centro de salud. Presento hiperémesis gravidica por lo
que decide no tomar sulfato ferroso, ni acido félico
indicado desde el primer trimestre de gestacion. Llama
la atencidon que no presenta ningun estudio ecografico,
hasta su ingreso a nuestro hospital donde se le realizo
dicho estudio haciendo el diagnostico de tumoracion
craneal a nivel anterior.

Como antecedentes epidemiolégicos se encontrd el
consumo materno de dieta pobre en folatos, niega
consumo de alcohol y tabaco. EI 09 de Junio del 2012 se
realizd el parto por cesarea, producto del cual se
presentd un recién nacido de término con buen apgar,
edad gestacional de 37 semanas, de 2510 gramos de
peso, 46 centimetros de longitud y 35 centimetros de
perimetro cefalico.

Examen Fisico: Se observa tumoracion que mide
aproximadamente 14 cm x 13 cm, de bordes regulares,
blanda, a nivel frontal derecho (Figura 1). Ojos:
asimétricos, ojo derecho se encuentra cubierto por
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tumoracién. Nariz: simétrica, fosas nasales
permeables, solucion de continuidad a nivel de labio
derecho. Oidos de implantacion baja, apéndices pre
auriculares en oreja izquierda. Pulmones: murmullo
vesicular pasa bien en ACP, no ruidos agregados,
cardiovascular: Ruidos cardiacos ritmicos normo
fonéticos regulares no soplos, abdomen: blando,
depresible, no doloroso, RHA (+) normales. Genitales
masculinos, testiculo izquierdo en bolsa escrotal, TD
en descenso, Ano perforado. Neurolégico: Activo,
tono muscular conservado, reflejos osteotendinosos
presentes.

Figura 1.

Se observa tumoracion a nivel frontal

derecha que compromete la 6rbita.

Durante su evolucion, recibe leche materna por
sonda oro gastrica tolerando adecuadamente,
funciones vitales estables, es evaluado por
diferentes especialistas en primer lugar por
oftalmologia pediatrica encontrando ausencia de
parpado superior, anomalia de conjuncion
palpebral externa, lateralizacion externa de globo
ocular, fondo de ojo normal, luego por neurocirugia
solicitando una tomografia para definir tratamiento
quirdrgico.

Examenes auxiliares: Cuenta con una
hemoglobina, hemograma y plaquetas dentro de
parametros normales. Ecografia transfontanelar:
Tumoracién con contenido de masa encefalica sin
lograr definirse adecuadamente dichas
estructuras. (FIGURA 2) Tomografia cerebral:
Malformacion congénita cerebral encefalocele
fronto orbitario derecho con contenido encefalico
y sistema ventricular. (FIGURA3).

Después de 1 semana de estar hospitalizada en el
servicio de neonatologia es dada de alta en
condiciones estables. Con controles por el servicio
de neurocirugia para ser programada para
correccion quirurgica del defecto en seis meses
realizandose Craneotomia bifrontal mas plastia
dura, plastia del encefalocele, cantoplastia y
craneoplastia.

Figura 3. Tomografia craneo encefalica con
reconstruccion 3D

Se evidencia tumoracion a nivel fronto orbitaria derecha
con contenido encefélico y de sistema ventricular, la re
construccion 3D muestra alteracion en conformacion de
la 6rbita y ausencia del techo de la misma.

DISCUSION

Los defectos del tubo neural son las malformaciones
mayores mas frecuentes en el mundo occidental.
Incluyen un espectro de anomalias. Solo el encefalocele
y el mielomeningocele son compatibles con la
supervivencia mas alla del periodo neonatal. El
encefalocele es el resultado de la falla parcial del cierre
anterior del tubo neural, el cual el 80% de los casos
ocurre en la regién occipital; mas de la mitad de los casos
se asocia a hidrocefalia con alteraciones del desarrollo
cognitivo y motor (4). El encefalocele anterior es una
herniacion fronto-nasal de cerebro y/o meninges a través
de un defecto 6seo. Es una entidad rara y cuando
ocurren se producen a nivel de la fontanela (frontal,
esfenoidal) (2).

Etiologia (5,6):

e La mayoria son esporadicos e inconstantes en un
numero de sindromes y su causa es desconocida.

o Infeccion viral Toxoplasmosis

e Diabetes tratada con insulina, anticonvulsivantes
(fenitoina y primidona), warfarina, Inhibidores ECA,
Inductores de la ovulacion, Hipervitaminosis A,
Salicilatos.

e La hipertermia materna (anti-mitético), la
irradiacion, la hipoxia

23



Revista Medica Basadrina 2012; 6(1): 22-24

Ticona Vildoso Maricarmen, et al.

e En 1992 se postulé las bandas amnidticas y las
adherencias como causantes.

e Anomalias cromosémicas

Los encefaloceles anteriores se les clasifica en (2,3):

1. Frontal: Las lesiones frontales siempre tienen tejido
conectivo y lipomatoso, asi como tejido neural
displasico, y el cuerpo calloso siempre esta
comprometido.

2. Sincipital: Las lesiones ocurren a nivel de la union
entre la cara y la frente. Suelen tener alteraciones
en cerebro, tales como trastornos del olfato,
nervios opticos, hipotalamo, mesencéfalo y I6bulos
temporales. A este nivel se subdividen en:
a. Nasofrontal: El defecto se asienta en la region

bregmatica, entre los huesos frontales vy
nasales. Se produce hipertelorismo y, ademas,
estos nifios se presentan con una masa en la
base de la glabela o enlabase de la nariz.

b. Nasoetmoidal: El defecto 6seo se asienta en la
lamina cribiforme o en el etmoides, donde se
hernia el tejido cerebral dentro de la cavidad
nasal. Es el mas frecuente.

c. Nasoorbital: El defecto 6seo se ubica entre el
proceso frontal del maxilar y el hueso etmoides.
El encefalocele pasa a través de la pared media
de la drbita y se presenta como una masa orbital.

3.Basal: El encefalocele ocurre dentro de los huesos
etmoidal y esfenoidal. Las lesiones se localizan
posteriormente y, particularmente aquellos que se
encuentran en el seno esfenoidal, son mas
propensos a contener estructuras como

hipotalamo, glandula pituitaria, nervios 6pticos y

quiasma. Se subdividen en: transetmoidal,

transesfenoidal, esfenomaxilar y esfenoorbital.

Un encefalocele anterior sin tejido cerebral y sin
anomalias asociadas es un buen indicador prondstico

@).

La mayoria de encefaloceles se diagnostican
prenatalmente por ecografia. Sin embargo, estudios
recientes sugieren que la resonancia magnética
puede brindar detalles superiores de anomalias del
sistema nervioso central (4,5).

El diagnéstico de encefalocele en la etapa prenatal se
basa en la demostracion del defecto del craneo con
diversos grados de herniacion de parénquima
cerebral. La apariencia ecografica clasica es de una
masa en la linea media del craneo (la mayoria de
casos es a nivel occipital y en menor frecuencia,
frontal) (7).

La mayoria de encefaloceles estan cubiertas por piel.
Por lo tanto, son mas precisos a ser diagnosticados
por estudio ecografico que con estudio de alfa-
fetoproteinamaterna (1,2,4).

El verdadero encefalocele frontal es visto como una
masa extrinseca cerca al dorso de la nariz, érbitas o
frente. Esta asociado con hipertelorismo, disrafismo
craneofacial en la linea media, agenesia del cuerpo
calloso, lipoma interhemisférico o heterotopias (2,7).

El encefalocele frontal casi siempre contiene tejido

cerebral y compromete el puente de la nariz (60%) y la
cavidad nasal (30%) (7).

24

La ecografia continda siendo el método de eleccion para
detectar anomalias prenatales del Sistema Nervioso
Central. Para diagnosticar un encefalocele con certeza
se debe demostrar el defecto del craneo, que es posible
en el 80% de los casos; la dificultad suele presentarse
por el pequefio tamafio del defecto o la presencia de
artefactos debido a sombras, que pueden simular
defectos del craneo. El diagndstico es vital para elegir la
via del parto, que debe ser por cesarea para evitar el
traumatismo en el canal del parto y la infeccion (2,6).

El diagnostico diferencial de encefalocele anterior es con
hemangioma, glioma, teratoma, quiste del seno dérmico,
duplicacion orbital. De estos, el encefalocele es la Unica
condicion asociada con defecto de craneo. Enla mayoria
de encefaloceles estan presentes otras anomalias
intracraneales asociadas como hipertelorismo,
hidrocefalia, agenesia del cuerpo calloso,
holoprosencefalia, quiste aracnoideo, dandy walker
(2,3,5).

El tratamiento es quirdrgico y debe ser abordado
interdisciplinariamente. La mayoria de los encefaloceles
deben corregirse, incluso los mas grandes ya que puede
eliminarse sin provocar incapacidad funcional
importante, siendo necesaria la correccidon quirurgica
urgente cuando la lesion es abierta, es decir no esta
cubierta por piel. Actualmente se utiliza la cirugia en 1
solo tiempo craneotomia bifrontal minimamente invasiva
mas plastia dural, plastia del encefalocele y cantoplastia.
La edad para la realizacion de esta cirugia es
inmediatamente diagnosticado, es la cirugia que tiene
menos complicaciones (1).
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