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CASOS CLINICOS

Reconstruccion de encefalocele frontoetmoidal con injerto de
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| Resumen

El encefalocele frontoetmoidal es un defecto congénito del
tubo neural caracterizado por una herniacion parcial del
cerebro y las meninges, a través de un defecto craneal anterior
que genera deformidad facial. Se presenta el reporte de un
nifio de 10 afios con un defecto facial en linea media que
correspondié a un encefalocele frontoetmoidal. Se realizd
correccion quirdrgica acompafiado de colocacion de injerto
de acetabulo, obteniéndose una mejoria estética y anatdmica
favorable. Este parece ser el primer caso en la literatura en el
que se utiliza el injerto de acetabulo para la reconstruccion de
un encefalocele frontoetmoidal.
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Summary

Frontoethmoidal encephalocele is a congenital neural tube
malformation characterized by a herniation of the brain
and the meninges through an anterior cranial defect, which
generates facial deformity. This document presents a report of
a 10-year-old boy with a midline facial defect corresponding

to an encephalocele frontoethmoidal. Surgical correction was
performed with the acetabulum graft placement, obtaining
an aesthetic improvement and anatomically favorable.
This seems to be the first case in the literature in which the
acetabulumgraft is used to reconstruct a frontoethmoidal
encephalocele.
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Introduction

Muchos autores consideran a los encefaloceles como un
defecto del tubo neural que se caracteriza por la protrusion de
tejido encefalico a través de una debilidad estructural en las
estructuras 0seas craneales. En el caso de los encefaloceles
frontoetmoidales (EF), la protrusion tiene lugar a través de
una cavidad en la region frontal y etmoidal que condiciona
un defecto estético severo. Los EF suelen presentarse como
una protrusion visible al nacimiento y que aumenta de tamafio
con el llanto. Su incidencia varia desde 1 en cada 5.000 a 1
en 40.000 nacidos vivos a nivel mundial, con una particular
preferencia en el sudeste asiatico (1).
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Usualmente el diagnostico se realiza en edades tempranas
y muy rara vez en la etapa adulta, dependiendo de la zona
de aparicion. Suwanwela y cols., propusieron en 1972 una
clasificacion para los encefaloceles anteriores, entre los que
se incluyen los frontoetmoidales (Tabla 1) (2).

Existen diversos abordajes para el manejo quirurgico de
los EF. Sin embargo, los autores proponen una técnica con
injerto de acetabulo de donante cadavérico, aprovechando
las caracteristicas de esta estructura, la cual se us6 para el
manejo del caso de un nifio que presentd un encefalocele fronto
etmoidal atendido en el servicio de neurocirugia del Hospital
Universitario CARI de Barranquilla.

Tabla 1. Clasificacion de Suwanwela para los encefaloceles
anteriores.

. Nasofrontal

- Nasoethmoidal
« Nasoorbital

Frontoethmoidal

1. Interfrontal
2. Encephaloceles associated with craniofacial clefts.

Fuente: (2).
Informe de caso

Paciente masculino de 10 afnos de edad, sin antecedentes
médicos o quirurgicos de importancia segun el familiar. Es
llevado por el padre a la consulta externa de neurocirugia por
presentar cuadro clinico de larga data, consistente en presencia
de masa en region frontal medial, de 10x5x4 cm, de aspecto
piriforme, azulada, cubierta por piel, lisa, bordes regulares, de
consistencia blanda, compresible, no pulsatil, que compromete
los dos tercios inferiores de la frente y se extiende hacia el
nasion; se ubica entre ambos ojos (Figura 1). Segtn el padre,
el nifio naci6 con la lesion y esta aumenta de tamafio al llorar
o realizar maniobras de Valsalva.

Figura 1. Defecto en region frontal medial. Fuente: autores.

Se realizé estudio tomografico simple de craneo, que
evidencié defecto 6seo con compromiso de la regiéon
frontoetmoidal que permitia la herniaciéon de tejido
meningeo y encefalico hacia la region frontal y la raiz nasal
(Figura 2). Se concluyé que se trata de un encefalocele
frontoetmoidalnasofrontal, segun la clasificacion de
Suwanwela.

Figura 2. TAC de craneo. Nota: cortes axiales evidencian el defecto
6seo que permitia la herniacion de tejido meningeo y encefalico hacia
la region frontal. Fuente: autores.

Abordaje quirirgico

Se procedid a realizar crancotomia frontal bilateral
mediante abordaje coronal, previa infiltracién con lidocaina
al 2%. Se realiz6 incision lineal de patrén ancho con bisturi
#15; se realizod diseccion con electrocauterio monopolar,
hasta lograr la profundidad de la dermis. Se procedié con la
diseccidn a través el pericraneo, levantandose el flap 6seo
coronal. Se realizé diseccidn roma entre dura y pericraneo,
con hemostasia de vasos de la linea media.

Se realizd incision del saco del encefalocele y se encontrod
piel de delgado grosor y diferente consistencia respecto
al resto; la incision fue circunferencial y permitiéo dejar
suficiente tejido para el cierre de piel posterior a la escision. Se
evidenci6 defecto frontal que comprometia el surco olfatorio,
através del cual se observaba la herniacion de tejido cerebral
y meninges (Figura 3).
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Figura 3. Incision bicoronal utilizada para el acceso al defecto
corregido de manera exitosa. Fuente: autores.

Se diseco el saco herniario hacia la raiz nasal. La dura
fue elevada de la porcion craneal anterior y se liberaron sus
bordes asociados al defecto; se removid este defecto antes de
la reseccion del saco del encefalocele, lo que dejé una apertura
dural que se repar6 para prevenir fuga de liquido cefalorraquideo.

Se realiz6 reseccion de tejido encefalico no funcional,
correccion de defecto dural con parche de duramadre y
sellante de fibrina, cierre hermético; se dejo dren de succion
cerrada. Posteriormente se coloco injerto de acetabulo de
donante cadavérico, el cual fue contorneado para proveer
la forma del dorso nasal, el cual se fij6 con microplacas. El
paciente evoluciono sin complicaciones. El hipertelorismo sera
corregido en un segundo tiempo. Durante el posoperatorio no
presentd actividad de fistula de liquido cefalorraquideo, ni
déficits neurologicos. Se retird dren al tercer dia.

Se evidencid defecto en region frontal medial, de la cual
se derivaba una masa piriforme de base ancha en su porcion
derecha, comprometiendo los dos tercios inferiores y mediales
de la zona frontal alcanzando y deformando a su vez el nasion
(Figura 1). Se utilizo una incision bicoronal para el acceso al
defecto corregido de manera exitosa; como defecto resultante
se produjo hipertelorismo, el cual se corrigio en un segundo
tiempo quirtargico (Figura 3).

Discusion

Los encefaloceles resultan en la apertura congénita de
regiones de la linea media, justo en la unién del condrocraneo

y el desmocranco, es decir, base y bdveda craneana,
respectivamente; esto permite que las meninges, el cerebro
o ambas migren por el defecto establecido (3,4).

Datos clinicos

A menudo, el diagnoéstico es claramente evidente a través
del examen fisico, por lo que las biopsias se evitan. Es
importante realizar evaluacion fundoscopica para descartar
papiledema secundaria a hipertension intracraneal por
hidrocefalia (5). En ciertas circunstancias, el diagndstico no es
facil si la herniacion esta confinada dentro de la nariz, puesto
que el defecto puede pasarse desapercibido al ser menor la
deformacioén y por tanto su impacto estético.

Diagnostico de las imagenes

Usualmente los encefaloceles causan alteracion facial por
su posicion, originando hipertelorismo y telecanto (6). A nivel
de estudios de las imagenes, la tomografia axial computariza
es la modalidad mas util para evaluar esta anormalidad;
debe incluir ventana 6sea y de parénquima en cortes axiales,
sagitales y coronales, asi como de reconstruccion 3D craneal.
De igual manera, la utilidad de la resonancia magnética
cerebral permitira evidenciar el trayecto del tejido encefalico
por el defecto establecido, fundamental para el planeamiento
quirdrgico y evaluar masas nasales, puesto que provee
informacién mas detallada sobre los tejidos blandos (7).

El ultrasonido se utiliza para evaluar el tamafio ventricular
y descartar hidrocefalia, pero puede ser redundante, ya que la
TAC se realiza de entrada, brindando toda esta informacion
(5). Sin embargo, es de gran utilidad cuando se compara al
ultrasonido 3D con otras modalidades ultrasonograficas,
porque puede detectar tempranamente el encefalocele fetal
y tras la aplicacion de varios modos de reconstruccion brinda
informacion vivida, por lo que asiste en gran medida el
diagndstico prenatal y la consultoria genética (8).

Diagnésticos diferenciales

Con los hallazgos de los estudios de imagenes, se procede
arealizar diagnostico diferencial con lesiones comunes de la
linea media, entre los que se considera a los quistes dermoides
nasales, los cuales se caracterizan por aparecer usualmente
al nacimiento y por poseer un punto con un unico cabello en
el dorso nasal; pueden drenar material sebaceo cuando se
infectan. Es muy raro que tengan conexion intracraneal, lo
cual no puede excluirse clinicamente.
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Los gliomas nasales, generalmente, son lesiones
aframbuesadas, de coloracidn rojiza o azulosa; la piel que los
recubre puede presentar telangiectasias capilares. La masa
puede extenderse intranasalmente (5). En ambas entidades
no hay liquido cefalorraquideo que las circunde, puesto que
no guardan conexion con el espacio subaracnoideo (8,9),
no transiluminan y tampoco son pulsatiles. Existen otras
lesiones mucho menos frecuentes que pueden comprometer
la linea media, entre las que se encuentran los hemangiomas,
malformasiones vasculares, teratomas, quistes sebaceos,
neurofibromas, ganglioneuromas, fibromas nasales, adenomas,
carcinomas y contromas (10). Generalmente el diagnostico se
facilita con los analisis de imagenes (5).

Consideraciones quirdrgicas

En el pasado, el manejo quirtrgico tenia lugar en dos fases,
se iniciaba con la transeccion craneal y su reparo, seguido de la
reseccion externa de la masa. El objetivo quirtrgico en pacientes
con encefaloceles anteriores es escindir el encefalocele, reparar
el defecto dural y corregir el hipertelorismo asociado. El reparo
en un solo tiempo fue popularizado por Tessier y cols., (11).
Sin embargo, al ser un procedimiento extenso, involucraba
anestesia prolongada y grandes pérdidas de sangre. La tnica
indicacion de intervencion temprana es la fuga de liquido
cefalorraquideo (12).

Hay varios principios en la reconstruccion frontoetmoidal,
resumidos por Andrews y cols., (5). Se trata de principios
activos cuando estén presentes los defectos cutaneos abiertos:
se desbrida y cierran inmediatamente para prevenir infecciones
y/o diseccion del tejido cerebral expuesto. Todo tejido cerebral
extracraneal no funcionante herniado a través de la base craneal
debe desbridarse y/o reducirse intracranealmente. La dura debe
repararse para proveer cierre hermético alrededor del contenido
cerebral viable. El defecto de la base craneal se repara para
prevenir herniaciones futuras y recurrencia del encefalocele. Se
deben reconstruir las estructuras craniofaciales, nasales y del
canto medial para restaurar de manera apropiada la anatomia
premorbida.

El uso de cartilago acetabular de donante cadavérico
proporciona una oportunidad de gran valor en el caso
de grandes defectos, como el informado en este trabajo.
Los autores recomiendan el abordaje combinado intra y
extracraneal, asociado a la colocacion de injerto de acetabulo
que brinda excelentes resultados cosméticos y funcionales.

Conclusiones

Con la técnica propuesta se contribuye a ampliar las
estrategias quirtrgicas para manejar pacientes con encefaloceles

frontoetmoidales. Sin embargo, esta debe someterse a estudios
clinicos de rigor, para demostrar la eficacia de su uso. La
mayoria de los casos son condiciones que no comprometen
la vida, que requieren correccion quirirgica para evitar la
progresion y asi el tamafio; también se emplean con fines
cosméticos, pues se trata de defectos groseros que deforman,
en este caso, el rostro. El pronoéstico es generalmente positivo,
especialmente en el subgrupo de pacientes con encefaloceles
frontoetmoidales. Este parece ser el primer caso de la literatura
en el que se utiliza el injerto de acetabulo para la reconstruccion
de un encefalocele frontoetmoidal.
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