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RESUMEN

Objetivos: describir un caso de encefalocele frontonasal, defecto congénito del tubo neural poco
frecuente.

Introduccién: El encefalocele es una herniacion del tejido cerebral a través de un defecto congénito
o adquirido del craneo. El congénito se debe a un defecto del tubo neural atribuido a una interaccion
de varios genes y factores ambientales. El diagnéstico prenatal se basa en la herniacién de parén-
guima cerebral confirmado por ecografia. La tomografia computada, resonancia magnética, radiogra-
fia y angiografia, son estudios usados en la evaluacién del encefalocele en la etapa postnatal.

Caso clinico: Paciente recién nacido de sexo masculino, producto de la cuarta gesta, de una pacien-
te de 23 afios, oriunda de la ciudad de Corrientes, cuyo embarazo fue controlado a partir del segundo
trimestre. Como antecedentes maternos de importancia se encuentran una dieta pobre en folatos, al-
cohol y tabaco 20 cigarrillos por dia hasta la 162 semana de amenorrea aproximadamente. Al exa-
men fisico del neonato, se observa una tumoracion que protruye en la regiéon frontonasal con una
formacioén polipoidea central pediculada. Se solicita Resonancia nuclear magnética con la cual se
diagnostica encefalocele frontoetmoidal subtipo frontonasal.

Se realizé interconsulta con neurocirugia decidiéndose la intervencién quirdrgica.

Discusion: El encefalocele frontal es visto como una masa extrinseca cerca del dorso de la nariz,
Orbitas o frente. La administracién de acido félico en la etapa preconcepcional y en el primer trimestre
del embarazo disminuye el riesgo de aparicion de defectos del cierre del tubo neural. La eleccion de
la via del parto es por cesarea, para evitar el traumatismo en el canal del parto y la infeccién. En este
caso clinico el encefalocele es de tipo frontal, el cual casi siempre contiene tejido cerebral. El trata-
miento se basa en la correccion quirlrgica.

Palabras claves: encefalocele, neonato, malformacion, defecto del tubo neural.

SUMMARY:

Objectives: Describe a case of frontonasal encephalocele, a rare neural tube defect.

Introduction: The encephalocele is an herniating of brain tissue through a congenital or acquired de-
fect of the skull. The neural tube defect is attributed to an interaction of several genes and environ-
mental factors. Ultrasonography visualization of an herniating of brain tissue confirms the prenatal
diagnosis. Tomography scan, magnetic resonance imaging, radiography and angiography, have been
used in the evaluation encephalocele in the postnatal stage.

Case report: male newborn, from a 23 years old patient, originally from the city of Corrientes, whose
pregnancy was monitored from the 13 week. Her past history shows a diet low in folate, alcohol and
20 cigarettes per day until the week 16 of pregnancy. Physical examination of the patient found a tu-
mor at the frontonasal’s region with a central pediculated polypoidal formation. Magnetic resonance
shows a frontoethmoidal encephalocele frontonasal’s subtype.

Counseling with neurosurgery was performed deciding surgery.

Discussion:  The frontal encephalocele is seen as a mass near the nose, orbit or forehead. The
administration of folic acid in the preconceptional period and during the first quarter of pregnancy re-
duces the risk of defects of neural tube. In this case the encephalocele is frontal, which frecuently
contains brain tissue. Treatment involves surgical correction.

Keywords: encephalocele, neonate, malformation, neural tube defect.

INTRODUCCION
El encefalocele es una herniacion del te-

La cantidad y localizacion de tejido ce-
rebral que protruye determina el tipo y gra-

jido cerebral a través de un defecto congé-
nito o adquirido del craneo.

Clinicamente se reconoce como una
masa que puede o no ser pulsatil.

do de déficit neuroldgico.

El encefalocele anterior es una entidad
poco frecuente, su incidencia varia segun
el area geogréfica, en occidente es de
1/35.000 a 1/40.000 nacidos vivos, y se in-
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crementa en paises asiaticos reportandose
hasta 1/5.000. En Argentina se desconoce
su incidencia.

En general, su etiologia responde a una
enfermedad congénita del grupo de los de-
fectos del cierre del tubo neural, atribuida a
una interaccion de varios genes y factores
ambientales.”?

Existe evidencia que la administracion
de suplementos de acido folico disminuye
significativamente la aparicion de defectos
del tubo neural. Estudios en Canad& han
demostrado una reduccién del 46% en la
prevalencia de defectos del tubo neural,
esg)ecificamente del 31% para encefaloce-
le

Se recomienda la suplementacion al
menos cuatro semanas antes de la con-
cepcioén, continuandose hasta el final del
primer trimestre.’

Estudios sugieren que el consumo de
farmacos antagonistas del acido folico co-
mo: metotrexato, carbamazepina, acido
valproico, fenobarbital, fenitoina, sulfazala-
cina, triamtirene y trimetoprima entre otros,
pueden aumentar el riesgo de esta afec-
cion, especialmente la exposicion en los
primeros dos meses posteriores a la Ultima
menstruacion.’

Asi mismo, productos téxicos como ni-
tratos y trialometanos también estan aso-
ciados a la aparicién de estos defectos.

Aproximadamente 10% de estos defec-
tos se debe a alteraciones de cromosomas
0 mutaciones genéticas. Estan asociados
con trisomia 13, sindrome de Meckel-
Gruber y sindrome de banda amniética, en
casos de rubéola, diabetes e hipertermia en
el momento del desarrollo.

La causa del defecto es la falla en la
separacion temprana de la superficie del
ectodermo del neuroectodermo, en el desa-
rrollo del embrién.!

El encefalocele congénito cominmente
se localiza sobre la linea media, y en me-
nor frecuencia lateralmente. Se presenta
extendido a través de la tabla interna y ex-
terna del hueso.’

Los encefaloceles son occipitales en
75% de los casos; en menor proporcion, se
pueden localizar en la region frontoparietal
y sincipital.!

Los encefaloceles anteriores se clasifi-
can en: frontal, sincipital y basal.

En el tipo Frontal (o Interfrontal) las le-
siones siempre tienen tejido conectivo y li-
pomatoso, asi como tejido neural displasi-
co, y el cuerpo calloso siempre esta com-
prometido.

En el Sincipital o Frontoetmoidal fre-
cuentemente se presentan alteraciones ta-
les como trastornos del olfato, nervios 6pti-
cos, hipotadlamo, mesencéfalo y lobulos
temporales. Se subdividen en:

» Nasofrontal: el defecto asienta en la
region bregmatica, entre los huesos
frontales y nasales. Se produce hiper-
telorismo y, ademas se presenta co-
mo una masa en la base de la glabela
0 en la base de la nariz.

» Nasoetmoidal: El defecto éseo asien-
ta en la ldmina cribiforme o en el et-
moides. El tejido cerebral protruye
dentro de la cavidad nasal.

» 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
Orbita y se presenta como una masa
orbital.

En el tipo basal, la protrusién ocurre de-
ntro de los huesos etmoidal y esfenoidal.
Las lesiones se localizan posteriormente, y
aquellos que se encuentran en el seno es-
fenoidal son mas propensos a contener es-
tructuras como hipotalamo, glandula pituita-
ria, nervios opticos y quiasma. Se subdivi-
den en: transetmoidal, transesfenoidal, es-
fenomaxilar y esfenoorbital.

Dentro del encefalocele frontoetmoidal,
el subtipo nasofrontal es uno de los mas
comunes.’

El diagnéstico de encefalocele en la eta-
pa prenatal se basa en la demostracion
ecografica del defecto craneano con diver-
sos grados de herniacién de parénquima
cerebral. Generalmente se observa como
una masa en la linea media del craneo.

El hallazgo de valores superiores a dos
veces la concentracion sérica de alfa-
fetoproteina también constituye un método
diagnostico. Sin embargo la mayoria de
encefaloceles estan cubiertos por piel, por
lo que el diagndstico por estudio ecogréfico
€S MAas preciso.

La tomografia computada, resonancia
magnética (RM), radiografia y angiografia,
son estudios usados en la evaluacion del
encefalocele en la etapa postnatal; en par-
ticular la RM, que provee informacion mas
precisa del sitio y de la naturaleza de la le-
sion, asi como también de las malforma-
ciones asociadas. Sin embargo los hallaz-
gos histolégicos son esenciales para la
confirmacién diagndstica.’

CASO CLINICO
Paciente recién nacido de sexo mascu-
lino, producto de la cuarta gesta de una pa-
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ciente de 23 afios, oriunda del Barrio Moli-
na Punta, ciudad de Corrientes, Argentina,
cuyo embarazo fue controlado a partir del
segundo trimestre, momento desde el cual
recibié tratamiento profilactico con sulfato
ferroso. Se realizé un control mensual y
cuatro estudios ecograficos, desconocién-
dose los resultados de los mismos.

Como antecedentes epidemiologicos se
encontrd el consumo materno de dieta po-
bre en folatos, alcohol y tabaco 20 cigarri-
llos por dia hasta la 162 semana de ameno-
rrea aproximadamente.

El 20 de Junio del 2009 se realiz6 el
parto por via vaginal, producto del cual se
presentd un recién nacido de término, edad
gestacional de 39 semanas, de 3500 gra-
mos de peso, 50 centimetros de longitud, y
34,5 centimetros de perimetro cefalico.

Figura 1. Tumoracién pediculada ubica-
da en la regién frontonasal.

Al examen fisico, se observé una tumo-
racion en la region frontonasal de 4 x 4 cm.
con una formacion polipoidea central pedi-
culada de 2 x 3 cm. (Figura 1 A y B) con
presuncion diagnéstica de hemangioma
pediculado.

El 25 de junio del 2009 se solicité una
resonancia nuclear magnética (RM) para
evaluar lesion, en la que se informé: ence-
falocele frontonasal en forma bilateral a

predominio derecho; agenesia del cuerpo
calloso; no se observa ventriculo lateral iz-
quierdo, so6lo remanente del asta esfenoidal
del mismo; el atrio del ventriculo lateral de-
recho es prominente mostrando finos sep-
tos en su interior; y a nivel periependimario
al ventriculo lateral derecho se observan
imagenes focales isointensas a la sustancia
gris en todas las secuencias que por sus
caracteristicas estarian vinculadas a hete-
rotopias. De acuerdo a estos hallazgos se
arribé al diagnéstico de encefalocele fron-
toetmoidal subtipo nasofrontal. (Figura 2 A

y B).

Figura 2. Resonancia Nuclear Magnética
de cerebro: A: corte sagital; B: corte axial.

El mismo dia el paciente comenz6 a
drenar liquido claro por la lesion y por la
comisura lagrimal interna, compatible con
liquido cefalorraquideo, por lo cual se deci-
dié iniciar medidas profilacticas: cubriendo
la lesién con gasa estéril, y administrando
cefotaxima 3,2ml cada 12hs endovenoso
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(1g cada 10 ml) y amikacina 1ml cada
24hs (100mg cada 2ml.) endovenoso.

Se solicitd interconsulta con el servicio
de neurocirugia, donde se decidié la inter-
vencién quirdrgica para el dia 1 de julio de
20009.

DISCUSION

El encefalocele frontal es visto como
una masa extrinseca cerca al dorso de la
nariz, orbitas o frente y casi siempre con-
tiene tejido cerebral. Compromete el puente
de la nariz (60%) y la cavidad nasal (30%).
Esta asociado con hipertelorismo, disrafis-
mo craneofacial en la linea media, agene-
sia del cuerpo calloso, lipoma interhemisfé-
rico o heterotopias.

La administracion de éacido félico en la
etapa preconcepcional y en el primer tri-
mestre del embarazo es de suma impor-
tancia para disminuir el riesgo de defectos
del cierre del tubo neural.

La ecografia continda siendo el método
de eleccién para detectar anomalias prena-
tales 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 difi-
cultad suele presentarse por el pequefio
tamafio del defecto o la presencia de arte-
factos debido a sombras, que pueden simu-
lar defectos del craneo. El diagnéstico 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. En este
caso en particular, la via del parto fue vagi-
nal, no habiendo sido diagnosticado en la
etapa prenatal.

El diagnoéstico diferencial de esta enti-
dad es con hemangioma, glioma, teratoma,
quiste del seno dérmico, duplicaciéon orbital
y proboscis. De éstos, el encefalocele es la
Unica condicion asociada con defecto de
craneo, y en la mayoria estan presentes
otras anomalias intracraneales asociadas.
La primera impresion diagnéstica en este
paciente fue de hemangioma pediculado.3

Un encefalocele anterior sin tejido cere-
bral y sin anomalias asociadas es un buen
indicador pronostico.

El tratamiento de esta patologia se basa
en la correccién quirargica del defecto.
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