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INTRODUCCION

n el hemisferio occidental los encefalo-
celes occipitales ocupan una frecuen-
cia entre el 80 y 90%, en tanto que en los

paises orientales la mayor frecuencia ocupan
los meningo-encéfaloceles anteriores,

En paises asidticos como Thailandia, Burma y
Cambodia, parte de la India, Rusia y Afica
centrdl la incidencia de meningoencefaloce-
les es alta, se han reportado 1 por cada 3500
casos, en contraste con  Australia,
Norteamérica, Japdn, Hong-Kong y los
Estados occidentales de Europa donde la
incldencia es baja 1 por cada 35000 nacidos
VIVOS.1 234567

La localizacion fronto-etmoidal es claramente
la variedad mas frecuente de los meningoen-
cefaloceles anteriores.; 4910

Y constituye la forma menos frecuente de
todas las malformaciones congénitas, causa-
da por un defecto entre los huesos frontal y
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/RESUMEN
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Los meningoencefaloceles son malformaciones congéni-
tas, con una alfa incidencia en la selva amazénica ecua-
toriana, La varedad fronto-etmoidal es la més comuan y
requiere fratamiento quirrgico temprano. Los aufores
combinan un abordaje neuroquirlrgico y craneofacial
realizado en un solo tiempo para corregir este tipo de
defecto.

Métodos: Se reporta el caso de un lactante de dos meses
de edad nativo de la selva ecuatoriana (Tribu Shuara)
quien presentdé un meningoencefalocele anterior de la
variedad combinada (fronto-etmoideo-naso-orbitario) a
duien se practicd cirugia intra-extradural incluyendo en
un solo tlempo quirdrgico el procedimiento craneal y
facial. Se describe la técnica quirirgica empleada. No
se produjeron complicaciones inmediatas (sangrado
severo), mediatas (infecciones o fistulas) ni tardios (recidi-
vas). Se redlizaron controles periddicos semestrales.

Conclusiones: Los autores discuten el beneficio del trata-
miento clrugia intra-extradural en un solo tiempo vy lo
comparan cen las técnicas cldsicas. Se utiliza un solo
abordaje en el mismo tiempo quirdrgico con una incisién
de piel bicoronal y una pequena trepanacién frontonasal
que permite la reseccién radical incluyendo la extensién
facial del meningoencefalocele. Ademds se emplea el
mismo hueso frontal del paciente, modeldndolo para
facllitar el cierre dseo frontal y a la vez conseguir una
satisfactoria correccion del esqueleto nasal y el telecan-
fus.

Palabras claves: meningoencefalocele, fronto-etmoideo-
naso-orbitario, tratamiento, cirugia

ABSIRACT

Case Study-The meningoencephaloceles are congenital
malformations with a high incidence in the peoples of the
Amazon basin of Ecuador. The fronto-ethmoid variety is
the most common and it requires early surgical freatment.
The authors combined neurosurgical and craniofacial
approaches in a single operation to correct this defect.

Methods: A two month old Shuar (people group of the
Ecuadorian Amazon forest) infant with an anterior combi-
ned meningoencephalocele (fronto-ethmoid-naso-orbi-
tal) had intra-extradural surgery with cranial and facial
procedures In one operation. The surgical technique s
described. There were no immediate, short-term or late
complications (severe bleeding, infections, fistulas or
relapse) noted during biannual follow-up visits,

Conclusions: The authors discuss the benefits of intra-
extradural surgery with cranial and facial procedures in
one operation and they compare it with the classic tech-
niques. A bicoronal skin incision and a small frontonasal
trepanation allow a radical resection including the facial
extension of the meningoencefalocele. Molding the
patient’s own frontal bone facilitates the frontal bone clo-
sure and provides a satisfactory nasal skeleton and
correction of the telecanthus.
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etmoidal. Ellos han sido clasificados en fres catego- Fgura 3
rias:
, : '
1.- Naso-frontal (Figura 1A-1B) — : P {

2.- Naso-etmoiddal (Figura 2)
3.- Nasc-orbitario (Figura 3).,9

Foura 1a

Relacion normal entre los huesos: frontal, nasal y
etmoides

Flogura 16

Encefalocele NASOFRONTAL
Figura demostrativa de la falta de continuidad
entre los huesos: frontal, con desplazamiento
superior y de los huesos etmoidal y nasal, con des-
plazamiento inferior.

Floura 2

ENCEFALOCELE NASOETOMOIDAL
Se demuestra una amplia separacion entre las
aperturas internas y externas en la unién entre los
huesos frontal y nasal hacia arriba y depresion del
hueso etmoides
hacla abgjo.

ENCEFALOCELE NASOORBITARIO
Conserva las mismas aperturas demostradas en la
figura 1By figura 2. pero ademds, demuestra
apertura en la
pared medial de la orbita

La deformidad en la cara se origina por el prolap-
so del saco del meningoencefalocele, el cual difie-
re en cada tipo, pero todos estdn asociados con
telecantus o hipertelorismo como también por
agrandamiento de la parte media de la cara.
Aproximadamente el 50% de éstos pacientes tie-
nen una apertura en la linea media, entre el fora-
men cecum y la apdfisis crista gallis como borde
posterior, en tanto que el 25% del defecto se colo-
can a un lado de la linea media, en frente de la
l&émina cribosa; el 25% restante tiene su defecto en
ambos lados.;

Los ninos con meningoencefalocele anterior
deben ser operados tan pronto como sea posible a
causa de la deformidad facial, alferaciones de la
visién binocular, incremento del tamano del prolap-
so cerebral causado por el meningoencefalocele y
riesgos de infeccidn del Sistema Nervioso Central
(SNC).1 1134812130 ES Un consenso general que la
correcciéon permanente de un meningoencefalo-
cele frontoetmoidal requiere tanto de un abordaje
intra y exiracraneal. De ésta manera, el defecto
dseo de la base del créneo es abordado por una
tfrepanacion frontal, facilitando el acceso dl
meningoencefalocele. Algunos cirujanos realizan
la correccién con un abordaje infradural como
procedimiento Unico.;; 1o

Después de la extirpaciéon del meningoencefaloce-
le la reconstruccion extracraneal de la parte dseaq,
tanto de la érbita como de la nariz es estrictamen-
te necesaria. Experiencias han demostrado que el
abordadje extracraneal Unicamente no es éptimo a
causa de las recaidas y complicaciones como son:
fistulas de Liquido Cefalo Raquideo (LCR) y menin-
gitis, ademas de las recidivas.;; ;»

El abordgje cldsico con la técnica de Tessier; ; invo-
lucra una trepanacién amplia del crdneo, despe-
gamiento, remodelacion y refijacion de los huesos
orbitarios, tan extenso de acuerdo a las circunstan-
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cias, La técnica de Chula en cambio evita una tre-
panacion formal del créneo anterior, utilizando
para ello instrumental especial y algunas veces
necesita de injertos dseos distintos al del craneo
anterior para bloquear el defecto creado por el
meningoencefalocele.

En funcién de conseguir seguridad y simplicidad
nosotros hemos practicado en nuestro caso la téc-
nica aplicada por Thomas Pinzer y col. para repa-
rar este tipo de meningoencefalocele, la cual
incluye: una pequena trepanacién de la fosa cra-
neal anferior, remodelacién de la estructura cen-
tral del hueso de la nariz y adicionalmente un par-
che pericraneadl para reparacién de la dura,

En paises del tercer mundo y en vias de desarrollo,
estas técnicas quirdrgicas son redlizadas  Unica-
mente en algunos centros hospitalarios. s 5124 Y €n
aquellos en donde no se dispone de tecnologia de
punta, los meningoencefaloceles son removidos
facilmente con la técnica de Thomas Pinzer, en la
que el requerimiento de tecnologia no es exigen-
18:

CASO CLINICO

Paciente lactante masculino de 2 meses de edad,
nativo de la tribu Shuara del oriente ecuatoriano,
referido del hospital Voz Andes de la Shell al
Hospital Voz Andes de Quito, por presentar malfor-
maclén fronfo-nasal de tipo congénito.

Al ingreso: Peso: 6Kg. Talla: 60cm  Perimetro cefd-
lico: 40cm TA. 91/50 FR: 35x" FC: 121x°

Despierto, imitable al manejo. Al examen clinico no
se encontrd ningdn ofro tipo de patologia congéni-
ta o adquirida.

Cara: deformidad facial provocada por proceso
tumoral de aproximadamente 4 cm de didmetro,
pulsdtil, de consistencia blanda, con base de
implantacion amplia, cubierto por plel sin zonas de
confinuidad con el exterior, que se origina en
defecto dseo frontonaso-orbitario derecho, defor-
midad orbitaria causada por telecantus e hiperte-
lorismo. (Figura 4)

PROCEDIMIENTO QUIRURGICO
Técnica Intra-extracraneal: Abordaje via incisién
bicoronal con meticulosa coagulacidn para evitar
pérdidas importantes de sangre. Elevacién a un
solo flap pericraneal hasta rebordes supraorbita-
rios, diseccidon subperidstica continua hasta la
parte medial de la peridrbita, liberacién de nervios
supraorbitarios de su lecho éseo por cuanto fue
necesario; diseccion inferior en direccion a Ia
regién donde el meningoencefalocele desfigura al
hueso nasal. Una pequena trepanacién bifrontal lo
mds bajo posible en el hueso frontal. El hueso vy la
duramadre fueron movilizados hasta tener aborda-
je al meningoencefalocele. En el cuello del menin-
goencefalocele se realizd diseccién con particular
cuidado a causa de que la dura en este lugar se
encontrd muy fragil y muy delgada. Una segunda
osteofomia se redlizé a nivel del créneo, parte
medial y bordes orbitarios consiguiendo un colga-
Jo dseo en forma de “T” el cual fue removido de la
parfe media de la cara, exponiendo de ésta
manerd la perforacion del meningoencefalocele a
través de la base del crédneo frontal.

El saco del meningoencefalocele fue ligado, sec-
cionado y disecado a través de la cara y de la
nariz.

El contenido de la bolsa estuve formado por mate-
rial fibroso, tejido cerebral degenerado y no guar-
daba relacién con el cerebro normal,

A nivel de la seccidn en el cuello del meningoen-
cefalocele el munodn fue invaginado al interior de
la cavidad a manera de una jareta.

Para evitar fistula de LCR hemos colocado un flap
de pericraneo el cual es suturado sobre el drea fis-
tulosa y reforzado con gelatina de fibrina. El defec-
fo bseo de la base frontal fue fijado con injerto
Gseo obtenido de la fabla interna de la pieza tre-
panada. El remanente del segmento éseo en
forma de "T" pasd a reforzar la parte medial del
reborde orbitario v la nariz, los cuales fueron con-
feccionados de acuerdo a la nueva forma conse-
guida en la remodelacién, complementados con
malla de titanio y fijados con alambre de osteosin-
tesis

(Flgura 5¢p.
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Luego el flap pericraneal pediculado fue rotado
hacia abgjo con direcciéon a la fosa craneal ante-
rior y desplazado entre la dura y la base del craneo
6seo vy fijado con suturas colocadas lo mas poste-
riormente posible, la tapa del hueso frontal menos
la tabla interna fue reinsertada v fijada con suturas.

Los orificios del trépano fueron cubiertos con frag-
mentos de hueso obtenidos de la osteotomia origi-
nal y el hueso frontal fue cubierto completamente
por el remanente del flup pericraneal. Se adminis-
tré antibioticoprofilaxis.

Nuestro paciente sufrié de meningoencefalocele
de la variedad combinada, nasoetmoidal-nasoor-
bitario (Figura 4). El didmetro de la lesion fue de
40mm, el saco del meningoencefalocele contenia
tejido fibroso y neuronal degenerativo, los mismos
que fueron resecados.

El tiempo quirlrgico fue de tres horas y evoluciond
sin complicaciones. El volumen de pérdida de san-
gre infraoperatoria fotal fue de 60ce, la misma que
fue reemplazada con infusidn IV de glucosa al 5%
en Soluciéon salina.  Intraoperatoriamente la dura
fue muy flacida e inconsistente.

Lo que sugeria que no existia presion intracraneal
elevada. Los exémenes clinicos durante y después
de la operacion no revelaron signos de anemia o
trastornos de coagulacion.

El periodo postoperatorio inmediato transcurrié sin
complicaciones. En la fase postoperatoria mediata
se desarrolld un pequeno hematoma refrobulbar y
por lo tanto fue necesario redlizar tarsorrafia tem-
poral.

Durante el postoperatorio fardic no se observaron
signos de meningitis pero si un edema subgaleal en
el area quirdrgica.

Los controles radiogrdficos simples registraron
buena ubicacién e integracion del material de
osteosintesis al créneo.

Debido al lugar distante donde vive el paciente se
le mantuvo infrahospitalariamente durante 14 dias
y controles periddicos cada tres meses.

El resultado cosmético en el drea frontal, orbital y
nasal fue satisfactorio, los controles a los 2 anos
(Figura 6) y a los 5 anos (Figura 7) asi lo demuestran.

Flgura 6

Floura 7
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DISCUSION

Los meningoencefaloceles naso-etmoidal-nasoor-
bitario deben ser tratados en forma inmediata a
causa de la poca expectativa de vida que tienen
los pacientes con esta condicién.

La terapia quirlrgica para estas malformaciones es
una tarea compleja, cerrando en forma primaria la
conexion real entre espacio intra y extracraneal. La
rectificacién del dano cosmético causado por la
deformidad es secundaria.

El abordaje de ambas vias en un solo tiempo es lo
preferido., 315413 Sin embargo los aborddjes en dos
tiempos también han tenido éxito.s s

El abordgje intracraneal es importante a razén de
que ésta técnica garantiza un cierre seguro de la
duramadre en la base del meningoencefalocele y
en el defecto del créneo.

El uso de orbitotomia medial es adecuado ya que
produce buenos resultados, especialmente cuan-
do la deformidad de la érbita estd causando un
felecantus.; 1417158 La técnica de Chula, o sea
apertura de |a tabla interna del hueso frontal, evita
la craneotomia de este hueso, requiere de una sie-
rra oscilante, pero que se complica con la poca
visualizacion del campo operatorio. Ademds este
método dificulta la diseccidn de la dura v el cierre
del meningoencefalocele. El segundo abordaje
via incision nasal algunas veces no es necesario,
pero en nuestro caso la realizamos por la gran
deformidad nasal.

El cerebro prolapsado no causd ningln déficit neu-
rologico como ha sido reportado con otras técni-
Cas. 113512 La diseccién para separar la dura del
hueso no provocd mayor complejidad, adn cuan-
do ofros hacen énfasis en este aspecto.;; En el
drea en que el meningoencefalocele pasa a tra-
vés del defecto dseo en la base del crdneo la dura
es muy fragil y vulnerable; esto marca dificultad y
se debe evitar el desgarro. Debido a que la dura es
und importante barrera que evita la infeccién nos-
ofros decidimos garantizar el procedimiento usan-
do el aborddje intradural para reparar el defecto.
Un culdadoso cierre primario de la dura usando
suturas es muy importante en la prevencion de fis-
tulas de LCR.

Un mdéximo nivel de seguridad se consigue con la
duroplastia usando flaps pericraneales pedicula-
dos, y en ocasiones también flaps libres. En las series
de Mahapaera, reporta rinorrea de LCR en el
15.4% y concluye con la importancia del clerre pri-
mario impermeable de la dura.

Posteriormente se deben tomar medidas de cuida-
do cuando se reconstruye el esqueleto nasal
donde no se deben perforar las mucosas nasales o
etmoidales, la rinorrea de LCR pueds ser evitada
disminuyendo el riesgo de infeccién. Si la mucosa
es inadvertidamente perforada recomendamos el

28

uso de injerfos libres de musculo temporal para
reparar la perforacion.,

CONCLUSION

Los tiempos quirlrgicos importantes de nuestra
técnica fueron:

1. Trepanacién bifrontal pequena, minimizar la dis-
posicidon de la dura facllitando un adecuado abor-
daje al meningoenecefalocele. La tabla interna
del hueso que fue levantada pudo ser fijada con
orificios en el cr@neo. (Figura 5a)

2. La orbitofomia medial redlizada es suficiente
para corregir cosmeticamente el telecantus y evi-
tar una pérdida adicional de sangre,

3. La remocién de las partes laterales del hueso en
forma de "T* permiten ser usadas en la pared inter-
na de la orbita evitando osteosintesis adicionales
(Figura 5b).

Fgura 5b

4. El uso de injerfo de hueso autélogo para cubrir el
defecto de la base del crdneo y la reparacién de
la nariz puede ser tomada de la costilla, hueso ilia-
co o el uso de biomateriales

5. La incisién nasal adicional es necesaria Unica-
mente cuando la piel es redundante o el aplana-
miento facial de grandes meningoencefaloceles
necesitan ser removidos.

6. Eluso de un flap de pericréneo fronto-nasal o un
pediculo son necesarios para reforzar la dura repa-
rada reduciendo el riesgo de fistula.
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