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PRESENTACIÓN DE CASO
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Resumen
El encefalocele es una herniación del tejido cerebral
a través de un defecto congénito o adquirido del
cráneo. El congénito se debe a un defecto del tubo
neural atribuido a una interacción de varios genes y
factores ambientales. El encefalocele anterior es una
entidad poco frecuente, su incidencia varía según el
área geográfica. Se presenta el caso de un recién
nacido  con  tumoración  que  protruía  en  la  región
fronto-nasal  con  una  formación  polipoidea  central
pediculada,  además  de  la  presencia  de  labio
leporino  bilateral  y  fisura  palatina.  Tras  la
interconsulta  con  neurocirugía,  se  decidió  la
intervención  quirúrgica.  Resulta  interesante  la
presentación del caso dada la poca frecuencia con
que se presenta esta entidad.
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Abstract
Encephalocele  is  a  herniation  of  the  brain  tissue
through a congenital or acquired defect of the skull.
The congenital condition is caused by a neural-tube
defect attributable to an interaction among several
genes  and  environmental  factors.  Anterior
encephalocele  is  a  rare  entity  and  its  incidence
varies depending on the geographic area. We report
the case of  a  newborn with  a  tumour  protruding
through  the  fronto-nasal  region  with  a  central
pedunculated polypoid formation, in addition to the
presence of  bilateral  cleft  lip  and palate.  Surgical
treatment  was  decided  after  consulting  the
Neurosurgery  Department.  This  case  report  is
interesting  due  to  the  rarity  of  this  entity.
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INTRODUCCIÓN

El  encefalocele  es  una  herniación  del  tejido
cerebral  a  través  de  un  defecto  congénito  o
adquirido del cráneo. Clínicamente se reconoce
como una masa que puede o no ser pulsátil.1,2  La
cantidad  y  localización  de  tejido  cerebral  que
protruye  determina  el  tipo  y  grado  de  déficit
neurológico.

Se reconoce en su etiopatogenia la participación
de múltiples procesos que tienen lugar durante la
neurulación  de  orden  bioquímico,  genético,
metabólico, nutricional (déficit de ácido fólico en
la  madre)  y  ambiental,  como las  exposiciones
maternas  a  solventes,  radiaciones,  gases
anestésicos, contaminación del agua con nitratos,
trialometanos; además del consumo de algunos
fármacos  durante  el  embarazo,  como el  ácido
valproico, insulina, salicilatos, valproato de sodio
y drogas antineoplásicas.3,4

Existe  evidencia  de  que  la  administración  de
suplementos  de  ácido  fól ico  disminuye
significativamente la  aparición de defectos  del
tubo neural. Estudios en Canadá han demostrado
una reducción  del  46  % en la  prevalencia  de
defectos del tubo neural, específicamente del 31
% para encefalocele.

Se  recomienda  la  suplementación  al  menos
cuatro  semanas  antes  de  la  concepción,
continuándose hasta el final del primer trimestre.4-6

Es objetivo de este trabajo presentar el caso de
un recién nacido con esta anomalía congénita,
poco frecuente en los escenarios cotidianos de la
práctica médica.

PRESENTACION DEL CASO

Recién nacido, de sexo masculino, color de la piel
negro, hijo de madre de 41 años, nacido a las 39
semanas de edad gestacional.

Datos  de  la  madre:  rasgo  siclémico  (AS),
multípara, G9 P5 A4, serología no reactiva, grupo
y  Rh  O+,  HIV  negativo,  test  de  rubeola  y
toxoplasmosis  negativo,  no  realización  de
ultrasonido  prenatal.

Datos perinatales: nacido por cesárea debido a
desproporción cefalopélvica, tiempo de rotura de
membranas  de  6  h,  líquido  amniótico  claro,
cordón y placenta normal,  Apgar 7-8 puntos y
peso al nacer 3 665 gramos.
Examen físico

Se detectó masa voluminosa blanda que protruía
a  nivel  frontal  y  nasal,  al  lado  izquierdo,  de
aproximadamente 15 centímetros, sin salida de
líquido  al  exterior  (defecto  cerrado),  que
implicaba el orificio nasal izquierdo, sin embargo
existía  órbita  y  ojo  de  ese  lado,  aunque  más
pequeños; se observó además presencia de labio
leporino  y  fisura  palatina,  suturas  craneales
separadas, así como pene hipotrófico y ectopia
testicular derecha. (Figura 1).
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Tras interconsultar con neurocirugía,  se realizó
ultrasonido de cráneo, el cual aportó la presencia
de una masa voluminosa, dilatación ventricular y
la ausencia de síndrome de masa intracraneal.

Se decidió realizar intervención quirúrgica a los 7
días  de  nacido,  para  resolver,  en  un  primer
momento,  el  encefalocele.  Se  concluyó  el
diagnóstico  de  encefalocele  fronto-nasal.  El
paciente egresó con 24 días de vida. A los seis
meses  de  vida  fue  nuevamente  sometido  a
cirugía  maxilofacial,  por  el  labio  leporino  y  la
fisura  palatina.  Además,  fue  valorado  por
especialista en urología, para resolver la ectopia
testicular derecha en el primer año de vida.

DISCUSIÓN

El encefalocele frontal nasal es visto como una
masa extrínseca cercana al  dorso de la  nariz,
órbitas o frente y casi  siempre contiene tejido
cerebral. Compromete el puente de la nariz (60
%) y la cavidad nasal (30 %). Está asociado con
hipertelorismo,  disrafismo  craneofacial  en  la
línea media, agenesia del cuerpo calloso, lipoma
interhemisférico o heterotopías;1-3   en este caso
la  masa  tumoral  comprometió  la  hemicara
izquierda, (cavidad bucal y nasal), con presencia
de  hipertelorismo,  y  ventriculomegalia
constatada  en  el  ultrasonido  transfontanelar
realizado  después  del  nacimiento.

La  administración  de  ácido  fólico  en  la  etapa
preconcepcional  y  en  el  primer  trimestre  del
embarazo,  es  de  suma  importancia  para
disminuir el riesgo de de defectos del cierre del
tubo neural.6,7  En el caso presentado, a la madre
no  se  le  administró  ácido  fólico  durante  la
gestación,  solo  sales  ferrosas;  tampoco  se  le
indicó alfafeto proteína para conocer los niveles
en sangre, aunque es de señalar que el resultado
en este caso hubiese sido negativo, por tratarse
de  un  defecto  del  tubo  neural  cerrado.  Para
diagnosticar  un  encefalocele  con  certeza,  se
debe demostrar el defecto del cráneo a través de
la ecografía continua, que es posible en el 80 %
de  los  casos  encontrar  positividad.8 ,9    La
dificultad  suele  presentarse  por  el  pequeño
tamaño del defecto, o la presencia de artefactos
debido a sombras, que pueden simular defectos
del cráneo. El diagnóstico prenatal es vital para
elegir la vía del parto, que debe ser por cesárea
para evitar el traumatismo en el canal del parto y
la infección. En el caso presentado el parto fue
por  cesárea,  y  se  corroboró por  radiografía  la
presencia de una desproporción cefalo-pélvica; el
diagnóstico  de  la  malformación  congénita  fue

realizado al momento del nacimiento por la no
realización de ultrasonido prenatal; Agrawal et al10

  r epo r tan  en  su  t raba jo  éx i tos  en  l a
reconstrucción  quirúrgica  de  un  encefalocele
fronto-nasal; en el recién nacido de este reporte
el  resultado  de  la  operación  fue  igualmente
satisfactorio.
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