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as malformaciones congénitas

de nariz y fosas nasales son el

resultado de una combinacion de
alteraciones genéticas heredirarias y de
factores teratogénicos. Frecuentemente,
estas malformaciones forman parte de
un sindrome bien definido asociado
a otras anomalias de la cabeza y del
cuello. Las masas congénitas de la
linea media son lesiones raras que se
presentan en uno de cada 20.000 a
40.000 nacimientos vivos, y se conocen
tres tipos; los quistes dermoides, los
gliomas y los encefaloceles. Durante el desarrollo embrionario normal, hay un es-
pacio entre los huesos nasales y la capsula cartilaginosa, llamado espacio prenasal;
una prolongacion de la duramadre esta en continuidad con el tejido conectivo que
forma el periostio interno de los huesos nasales®. Esta prolongacion se retrae y
se reabsorbe de forma natural, permitiendo la unién del etmoides con el frontal,
y aislando asf la cavidad intracraneal de la nasal. Si se presenta un defecto en la
retraccion de la duramadre o en la fusion de los espacios 6seos, el tejido herniado
permanecera en la region nasal y formara las masas.
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DESCRIPCION DEL CASO PRUEBAS DIAGNOSTICAS

Paciente varén que acude por primera vez a nuestra consulta remitido por su médi- TC de senos paranasales con contraste: imagen nodular de

co de atencién primaria, refiriendo insuficiencia respiratoria nasal derecha de larga 4 cm, situada en zona de fosa nasal derecha, con baja atenua-
evolucion (desde la infancia), asociada a rinorrea acuosa intermitente, anosmia y cién, compatible con pélipo o papiloma invertido. Al no ser con-
cefalea marcada de predominio hemifacial derecho. No presenta otra sintomatologia cluyente el resultado, se procedi6 a la toma de biopsia directa
relevante de interés ni lo relaciona aparentemente con factores desencadenantes de la lesion, siendo el resultado anatomopatolégico compatible
concretos. Tampoco presenta antecedentes personales resefiables. con tejido nervioso (ectopia glial o encefalocele).

RMN: puso de manifiesto el defecto éseo a nivel del surco

olfatorio. Por lo que, tras informar al paciente de su patologia,

EXPLORACION FTSICA se derivo al Servicio de Neurocirugia para iniciar tratamiento
neuroquirdrgico, con la consiguiente exéresis del encefalocele

Otoscopia: normal bilateral. y plastia asociada para evitar una posterior fistula de liquido

Endoscopia nasal: Ocupacion completa de fosa nasal derecha por masa de color ro- cefalorraquideo.

sado, no friable ni ulcerada ni sangrante. No dolorosa a la palpacién con el material

exploratorio. Fosa nasal izquierda normal en todo su trayecto. Resto de exploracién

ORL sin hallazgos, incluyendo una fibrolaringoscopia normal.
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DISCUSION

El encefalocele es una protusion extracraneal de tejido
encefalico debido a un trastorno de fusion ésea (defecto éseo
en la base del piso anterior craneal, conectado con el espacio
subaracnoideo y por lo tanto con el LCR), generalmente por
una malformacién embrionarial.

Es una enfermedad congénita en la cual el contenido intra-
craneal se hernia a través del defecto 6seo. Es frecuente la
asociacion de los encefaloceles con otros defectos de fusion
en la linea media, como el labio y paladar hendidos, lo cual
sugiere que esta anomalia esta relacionada con un fallo en la
migracién de las células desde la cresta neural hacia el pro-
ceso frontonasal, dejando un defecto de cierre en la béveda
nasal que permite la herniacion del encéfalo y sus meninges.
También pueden existir los adquiridos, como consecuencia
de un traumatismo que deja un defecto 6seo en el suelo de
la fosa craneal anterior. Cuando no se combina con otras
anomalias mayores (en los casos congénitos), el desarrollo del
cerebro y la inteligencia es normal.

Los encefaloceles, segun su localizacién, se presentan como
una masa externa sobre el dorso nasal, o interna en las fosas
nasales (pudiendo similar la imagen de un pélipo, méas aun si
contiene LCR) o retroorbitarios.

Se clasifican en occipital, parietal y sincipital; a su vez, ésta
Ultima se subclasifica en nasofrontal, nasoetmoidal y nasoorbi-
tal. El subtipo nasoetmoidal es infrecuente y es el resultado de
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un defecto 6seo congénito en la ldmina cribosa. La mayoria de
las veces se diagnostica durante la infancia por la presencia
de una masa nasal que genera sintomatologia desde el naci-
miento (dificultad en la alimentacion del recién nacido por la
obstruccion nasal grave).

El diagnostico diferencial con los polipos se basa en que éstos
se originan en la pared lateral nasal a nivel del meato medio y
se presentan asociados a la alergia o infeccion.

El diagnostico durante la edad adulta, como en el caso que
nos ocupa, es raros.

Las punciones pueden promover el desarrollo de fistula de
liquido cefalorraquideo; por lo que es mejor evitarlas (en
nuestro caso, no fue posible no realizar la biopsia directa de
la lesion dada la incertidumbre que mostraban las pruebas de
imagen iniciales, que nos impedian y retardaban un diagnés-
tico certero).

El tratamiento de eleccion es siempre quirdrgico, conllevando
la reseccion del encefalocele y asociando una adecuada
plastia de la duramadre y del defecto éseo craneal, con el fin
de asegurar la ausencia de fistula de liquido cefalorraquideo
0 una futura meningitis®3. La via de abordaje para su extir-
pacién esta en relacion con la presentacién (intracraneal,
extracraneal o combinada).

El paciente se encuentra actualmente en revisiones periédi-
cas, sin sintomatologia y con normalizacion de la exploracion
endoscoépica nasal.
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