NOTA CLINICA

Meningocele transetmoidal.
Diagnostico en edad adulta: presentacion de un caso

C.H. Castaiio-Duque, L. Monfort, A. Muntané, ML.A. de Miquel,
L.C. Pons-Irazazabal®, J.L. Lopez-Moreno

Resumen. La herniacion extracraneal de las cubiertas meningeas, solas o acompanadas de tejido encefalico, a través de
un defecto de cierre de los huesos craneales, se define con los términos de meningocele y encefalocele. Estos se pueden
clasificar segiin su contenido o su localizacion. Los meningoencefaloceles transetmoidales representan el 5% de los
meningoencefaloceles, los cuales a su vez constituyen el 8-19% de todos los disrafismos del SNC. Presentamos un caso
de una paciente de 54 afios de edad con cuadro clinico de rinoliquorrea de 10 arios de evolucion y meningitis de repeticion.
Mediante tomografia computadorizada se diagnosticé de un meningocele transetmoidal, que fue tratado satisfactoria-
mente con cirugia. Ante un paciente con meningitis de repeticion, se debe valorar la presencia de rinoliquorreay, en caso
de tenerla, el paciente debe ser sometido a un estudio radioldgico exhaustivo, para identificar la solucion de continuidad
a través de la cual sale el LCR y poder ofrecerle el tratamiento adecuado. Una de las patologias que pueden dar esta
manifestacion es el meningoencefalocele transetmoidal. El estudio de la fosa anterior con tomografia computadorizada
es un buen método para el diagnéstico de esta patologia, no obstante, en la actualidad el método de eleccion es la
resonancia magnética [REV NEUROL 1997, 25: 230-233].

Palabras clave. Meningocele. Encefalocele. Rinoliquorrea. Meningitis. Disrrafismos craneales.

Summary. The meningocele and encephalocele are extracranial herniation of single meninges or meninges with brain
tissue, through cranial defect. This pathology can be classificated according to contain or localization. The trans-etmoidal
encephalocele is the 5% of meningoencephaloceles, and they are the 8-19% of all neural tube dysraphism. We report a
54 year-old woman with a spontaneous rhinorrhea due to an trans-ethmoidal meningocele associate with a recurrent
meningitis. The computed tomographic (CT) revealed a trans-ethmoidal meningocele and she was treated with surgery.
In presence of a patient with recurrent meningitis is necessary value the possibility of rhinorrhea, and an exhausted
radiology study will be fulfill for identify the opening in the skull through leak CSF, and offer the best treatment. The trans-
etmoidal can be a cause of rhinorrhea. The CT scan study of anterior fosa is a good method for diagnostic of this pathology,

however, the IRM is the election method [REV NEUROL 1997; 25: 230-233].
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INTRODUCCION

La herniacién extracraneal de las cubiertas meningeas, so-
las 0 acompaiiadas de tejido encefalico, a través de un de-
fecto de cierre de los huesos craneales, se define con los
términos de meningocele y encefalocele [1,2]. Estos se
pueden clasificar segtin su contenido (Tabla I) o segun su
localizacion (Tabla II).

El tamafio es muy variable; estan cubiertos con piel,
total o parcialmente, suelen tener hipertricosis y hemorra-
gias capilares, y pueden ser sésiles o pediculados [1,2].

El tejido cerebral herniado suele presentar hemorragias y
necrosis isquémica, pero también puede ser tejido cerebral
con funcion normal. Frecuentemente se acompafia de micro-
cefalia por el desplazamiento del encéfalo al encefalocele. Se
asocian a hidrocefalia el 80% de los occipitales (por presen-
cia del ventriculo dentro del saco herniado, por la distorsion
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del acueducto de Silvio o por obliteracion del espacio sub-
aracnoideo de la fosa posterior). En ocasiones se presenta
con otras malformaciones del SNC y/o sistémicas [1-6].

Para su diagnéstico se han utilizado diferentes técnicas
de radiodiagnostico como: Rx simple, tomografia, arterio-
grafia, tomografia computadorizada con cortes coronales
(simple y/o con administracion de contraste intratecal). En
la actualidad el método de eleccion es laRM ya que permite
definir los limites, el contenido y las patologias asociadas
al encefalocele con excelente resolucion y sin efectos ad-
versos, y la ecografia obstétrica en el diagndstico prenatal
[1,3-9].

El tratamiento es quirurgico, teniendo como objetivo ce-
rrar la duramadre, extirpar o preservar el tejido nervioso se-
gun su funcionalidad, reparar el defecto dseo craneal (que
puede posponerse hasta que el nifio sea mayor), y cerrar el
defecto cutaneo. Se debe implantar un sistema derivativo de
LCR si existe hidrocefalia [1].

El pronostico con respecto al nivel intelectual esta en
relacién directa con la ausencia o presencia y cantidad de
tejido cerebral dentro del saco. Si bienel 86% de los pacien-
tes con meningoceles y mielomeningoceles tienen desarrollo
intelectual normal, solo del 20 al 40% de los pacientes con
encefaloceles llegan a tener un coeficiente intelectual normal
[1]. La microcefalia es un factor de mal prondstico [1].

REV NEUROL 1997; 25 (138): 230-233




Tabla I. Meningocele y encefalocele: se clasifican seguin su con-
tenido.
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Tabla Il. Meningocele y encefalocele: se clasifican segun su loca-
lizacion.

Meningoceles. Si s6lo contienen meninges y LCR

Encefalomeningocele occipital

Encefalomeningocele. Si contienen meninges y tejido cerebral

Encefalomeningocele de la béveda craneal

Hidroencefalomeningocele. Si tiene una porcién de ventriculo, tejido
cerebral y meninges

CASO CLINICO

Paciente de 54 afios de edad, con antecedentes de: brucelosis a los 19 afios,
otitis media cronica, actifenos y sindrome vertiginoso desde los 39 afos,
ooforectomia e histerectomia a los 51 anos, cefaleas ‘vasculares’ de repeti-
cién, sindrome depresivo de larga evolucion en tratamiento médico, HTA con
fratamiento antihipertensivo, meningitis por germen desconocido (probable
neumococo) 6 afios antes de su ingreso, rinoliquorrea unilateral de 10 afios de
evolucion que cedid espontdneamente 3 afios antes de su ingreso. Niega an-
tecedentes traumaticos craneales.

Ingresa por un cuadro de 15 dias de evolucion de rinoliquorrea esponténea
y odinofagia, con posterior aparicion 24 horas antes de su ingreso de cefalea,
acompafada de sindrome febril y signos de hipertension endocraneal.

En la exploracion de ingreso se aprecio una paciente con obesidad impor-
tante, Glasgow 14, orientada témporo-espacialmente, con sindrome menin-
geo y sin focalidades neuroldgicas.

Se practico una puncién lumbar, obteniendo salida a un LCR turbio, con
abundantes PMN, con tincion de Gramnegativa, glucosa 0,2 y proteinas 5,59.

Por todo ello se orienta como una meningitis bacteriana y se inicia
tratamiento antibidtico, antiedema cerebral y anticomicial. La paciente pre-
sent6 una buena evolucion. Se practicé estudio craneal y de fosa anterior
mediante tomografia y tomografia computadorizada, apreciandose ocupa-
cion parcial de la porcion superior izquierda del seno esfenoidal, celdillas
etmoidales y parte alta de fosa nasal izquierda, visualizandose asimismo
una solucion de continuidad 6sea en la lamina cribosa del etmoides por
detras y a la izquierda de la crista galli. Con posterioridad se procede a la
correccion quirtrgica del defecto.

DISCUSION

Los disrafismos craneales representan el 8-19% de todos los
disrafismos. En occidente e180-90% son occipitalesy enTailan-
dia, Africa y Oriente predominan los frontobasales [1,2,9-11];
no obstante, en una publicacion reciente de un hospital univer-
sitario de Nigeria sobre 23.438 nifios, tuvieron una incidencia
del 0,5% y los frontonasales representaron el 8,3% [12]. No hay
una teoria satisfactoria que explique la causa de todas las varia-
ciones anatémicas conocidas como encefaloceles[1,5,6,13-15].

En occidente, los encefaloceles de la base craneal sé6lo
son el 5% de la totalidad. Existen problemas con la nomen-
clatura, puesto que se describen por la zona del defecto o por
la localizacién del saco, lo que ha dado origen a multiples
denominaciones como E. esfenofaringeo, E. nasofaringeo,
etc. [13]. Creemos que la clasificacion propuesta por
Suwanwela (Tabla IT) [2] puede servir como marco de refe-
rencia para esta patologia, que se puede asociar con paladar
hendido, anomalias oculares (alargamiento del disco 6ptico,
microftalmia, coloboma y atrofia dptica). Las malformacio-
nes como agenesia del cuerpo calloso son mas frecuentes en
los defectos posteriores [1-6,16]. Ha sido publicado un caso
de insuficiencia pituitaria con encefalocele transesfenoidal
[17]. También se han asociado al sindrome de Walker-War-
burg [18] y al sindrome de ‘morning glory’ [19,20]. Recien-
temente se ha publicado un trabajo en el que encontraron
varias anomalias fetales, incluyendo encefaloceles, en pro-
ductos de ratas que fueron sometidas a estrés a los 8 dias de
gestacion [21]. Se ha publicado un caso de encefalocele bi-
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Suwanwela Ch, Suwanwela N. J Neurosurg 1972; 36: 201-211 [2].

temporal posterior a radioterapia profilactica para una leuce-
mia linfocitica aguda [22].

El pronéstico para el desarrollo fisico y mental es mejor
que para los encefaloceles occipitales o interparietales, excep-
tuando grandes herniaciones de tejido cerebral y las varieda-
des transesfenoidal y esfenoetmoidal [1].

Marin-Padilla [23] ha propuesto una teoria en la que expo-
ne que una insuficiencia temprana paraxial del mesodermo
puede ser el origen comun de todas las malformaciones que
constituyen el heterogéneo grupo de disrafismos. Una simple
reduccion del numero de células mesodérmicas paraxiales
producidas por el nédulo de Hensen puede alterar la formacion
del esqueleto axial asi como la elevacion de los pliegues neu-
rales que interfieren con su cierre [23].

Clinicamente los encefaloceles basales dan pequefias o
ninguna manifestacion externa. En ocasiones puede haberun
agrandamiento del puente nasal o un franco hipertelorismo y
un aumento del diametro bitemporal [1,5,6]. Los sintomas
mas frecuentes pueden ser: la obstruccion nasal, infeccio-
nes respiratorias frecuentes asociadasarinoliquorrea con o
sin meningitis de repeticion [1-6,9,24]. También se ha des-
crito la aparicién de rinoliquorrea con meningitis posterior
aintubacion nasotraqueal en un prematuro con encefaloce-
le nasal [25].
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Figura 1. Estudio tomografico de fosa anterior, que muestra el
defecto 6seo de la lamina cribosa del etmoides.

Es muy importante el estudio radiolégico, para confirmar
el diagnostico y hacer el diagnostico diferencial conun glioma
nasofaringeo [26], o con tejido cerebral ectopico ‘glioma na-
sal’ cuando no se logra demostrar una comunicacion intra-
extracraneal; también para hacer una buena planificacion qui-
rurgica [27-29].

Esta patologia puede ser detectada durante la gestacion
mediante la ecografia [30,31], que es el estudio de eleccion si
se encuentran niveles elevados de alfa-fetoproteina en el suero
de la madre [30]. La cisternografia isotdpica es de gran utili-
dad, especialmente cuando hay rinoliquorrea [32-34].

El estudio mediante tomografia computadorizada (TC) en
lo planos axial y coronal permite evaluar el contenido de la
masa, la presencia de hidrocefalia, malformaciones asociadas,
defectos dseos y puede confirmar la comunicacion intraextra
craneal [1,3-5].

La resonancia magnética (RM), método de eleccion en la
actualidad, ofrece la posibilidad de hacer cortes en los tres
planos del espacio, ofrece una gran definicion de la imagen,
visualiza las malformaciones asociadas y no produce radia-
cion [1,3,4,7,8,35].

En ocasiones se ha hecho el diagndstico del pélipo nasal
que ha sido extirpado y la anatomia patolégica mostré tejido
cerebral [1,6,9]. Para diferenciarlos, en la exploracion se en-
cuentra una masa cubierta por mucosa nasal medial al cornete
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Figura 2. TC coronal para estudio de fosa anterior, donde se puede
apreciar lasolucion de continuidad de lalamina cribosa del etmoi-
des izquierda.

medio y proximo al tabique nasal, principalmente si es trans-
etmoidal. Ordinariamente los polipos son laterales al cornete
medio excepto los muy posteriores y son, obviamente, pedicu-
lados. Se diferencian en que se puede pasar un objeto entre el
tabique y el polipo pero es imposible entre el tabique y el
encefalocele. La masa pulsa sincrénicamente con el latido
cardiaco o la respiraciéon y aumenta con la oclusion de las
venas yugulares (signo de Ferstenberg). Los polipos son raros
en nifios, por lo que toda masa nasal en nifios debe hacer sos-
pechar un encefalocele [1,5].

La cirugia debe llevar a cabo tres objetivos: 1. Cierre im-
permeable del defecto para eliminar la posibilidad de la fistula
de LCR, meningitis y la muerte. 2. Reparacion del defecto
craneal, si es necesario con hueso autélogo, malla o lamina de
tantalum o metilmetacrilato. 3. Creacién de un medio lo me-
jor posible para el crecimiento del esqueleto normal y del te-
jido blando de la cara, lo que es particularmente importante en
el encefalocele frontoetmoidal [1].

La longitud del canal éseo del cuello del saco, el tamatio,
localizacién y la cantidad de tejido cerebral herniado modifi-
can los resultados de la cirugia [1,3,36].

Las deformidades faciales (hipertelorismo, deformidad
orbital, hendidura nasal, del labio o del paladar) pueden ser la
mayor dificultad para solucionar los encefaloceles frontoet-
moidales o basales. Una reconstruccion radical craneofacial
puede ofrecer una esperanza para los pacientes con inteligen-
cia y habilidad fisica normal que serdn incapacitados por su
deformidad facial [1].

La cirugia en encefaloceles basales posteriores como el
transesfenoidal y el esfenoetmoidal esta en discusion porque
el tejido herniado puede contener a la arteria cerebral anterior,
al quiasma 6ptico y a la porcion anterior del tercer ventriculo.

Lanecesidad de la reparacion quirurgica en este nivel esta
determinada por la rinoliquorrea persistente, la obstruccion
del tracto respiratorio epifaringeo y la progresion de los défi-
cits neurologicos [3-5,19].

La correccion intracraneal esta indicada en la gran mayo-
ria de los casos. Se preconiza una incision bicoronal y un
colgajo 6seo bifrontal para exponer el defecto craneal de la

REV NEUROL 1997; 25 (138): 230-233




lineamedia o una craneotomia unilateral frontotemporal para
un defecto dseo lateral [1]. La porcion externa del encefalo-
cele no debe ser resecada hasta después de que la reparacion
intracraneal se ha efectuado [1,5]; esta porcion a menudo se
retrae hasta el punto de que la segunda operacién no es nece-
saria. En el caso de que fuese necesaria, se esperara hasta que
el cierre dural esté consolidado y sin riesgo de fistula. Una
excepcion es el nifo con una extensa malformacion craneofa-
cial y un encefalocele medial.

Elinjerto 6seo puede ser tomado de la region subtemporal,
que regenerardpidamente en nifios y en adultos jovenes. Sipor
alguna razon no es posible utilizar este sitio, se puede obtener
de otra region del craneo o de autoinjerto costal [1,37].

Lareparacion de los encefaloceles frontoetmoidales y ba-
sales por via intracraneal tiene poca frecuencia de fistula de
LCR y minima incidencia de recurrencia [1].

Ocasionalmente un encefalocele requiere un tratamiento

NOTA CLINICA

neuroquirirgico urgente después de una extirpacion de un
‘polipo nasal’ que ha dejado una fistula de LCR [1,5,6].

La hidrocefalia esta frecuentemente asociada y puede ne-
cesitar un sistema derivativo del LCR previo a la reparacion
quirurgica.

Se ha publicado un caso tratado con endoscopianasal [38].
Elabordaje percutaneo de la masa, particularmente en la loca-
lizacion orbital e intranasal, tanto diagnostico como terapéu-
tico, tiene riesgo de fistula de LCR y meningitis [1].

Como se dice en el argot popular es mejor ‘prevenir que
curar’. Recientemente se ha comprobado en un estudio multi-
céntrico, randomizado a doble ciego, que la administracion de
suplemento de 4cido folico en la dieta de las mujeres antes y
durante el embarazo puede prevenir la aparicion de defectos
del tubo neural, recomendando el inicio del suplemento de
acido folico enla dieta desde antes del embarazo como medida
de salud publica [39].
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