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Resumen

Defecto en el cierre del tubo neural: encefalocele nasofrontal
Neural tube defect: nasofrontal encephalocele
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Los defectos en el cierre tubo neural (DTN) son malformaciones congénitas causadas por el cierre
incompleto del tubo neural durante la embriogénesis. Estos se dividen en anencefalia, espina bifida
oculta o quistica, meningocele, mielomeningocele, mielosquisis, craneorraquisquisis y encefalocele. La
prevencion de estas anomalias a través del consumo de dcido félico (AF), debe iniciarse desde al
menos 3 meses previos a la concepcion y durante la gestacion. A continuacion se presenta un caso de
una paciente con encefalocele nasofrontal.
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Abstract

Neural tube defects (NTD) are congenital malformations caused by incomplete closure of the neural
tube during embryogenesis. These are divided into anencephaly, occult or cystic spina bifida,
meningocele, myelomeningocele, myeloschisis, craniorachischisis, and encephalocele. The prevention
of these anomalies through the consumption of folic acid must begin at least three month prior to
conception and during the gestation. The following is a case of a patient with nasofrontal
encephalocele.
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Introduccion

El encefalocele es un defecto en el cierre del tubo neural causado por la herniacion
extracraneal de las leptomeninges, cerebro y liquido cefalorraquideo. Puede clasificarse como
primario cuando se presenta desde el nacimiento y, secundario cuando se adquiere por causas
quirurgicas o traumaticas [1]. La localizacion mas comun es en el hueso occipital (75%). Esta
anomalia constituye de 8 a 19% de los disrafismos craneoespinales. Los encefaloceles frontales
tienen una incidencia de 1 por cada 40,000 nacimientos. En Latinoamerica hay una prevalencia
entre 1.1 y 4.5 por 10,000 nacimientos, con una relacion mujer a hombre de 2:1 [2]. Se
presenta un caso de encefalocele nasofrontal, con hidrocefalia concomitante en un neonato de
9 dias de edad.

Presentacion del caso

Paciente femenina de 9 dias de edad, ingresada al hospital por la presencia de una masa en
region frontal. La madre, con una edad de 42 anos, no refiere antecedentes médicos, refiere 7
gestas resueltas por parto normal atendidos por comadrona, con control prenatal llevado a
cabo por comadrona y 3 citas en el puesto de salud. Se hizo un unico ultrasonido a las 8
semanas del embarazo. También refiere nivel socioeconémico bajo y no tuvo acceso a consumir
suplementos de AF previo a embarazo. La paciente nacié de parto normal, sin complicaciones
perinatales, atendido por comadrona, quien la refiere al hospital por presentar masa en region
frontal del craneo al momento del nacimiento. Al ingreso se observé una masa de aspecto
irregular en region frontal y nasal, blanda con coloracién violacea. Por lo que, se le realizé una
tomografia axial computarizada (TAC), la cual evidencié defecto 6seo a nivel del frontal y de los
huesos propios de nariz con paso del encéfalo y liquido cefalorraquideo. También se visualizé
dilatacién de los cuernos posteriores de los ventriculos laterales.
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Fig.1 A: TAC cerebral, proyeccion sagital. B:TAC 3D con reconstruccién ésea y de tejidos blandos. C:
Paciente con encefalocele. D: Colocacion de reemplazo de duramadre. E: Colocacion de injerto de
hueso parietal. F: Paciente con herida post operatoria.

Discusion

El encefalocele de localizacion anterior se clasifica en 3 subtipos: nasofrontal, nasoetmoidal y
naso-orbital, los cuales toman el nombre de la regién del craneo donde no se produjo el cierre
del tubo neural. Estos son causados por la alteracion en el cierre del neuroporo anterior entre
los dias 26 a 28 después de la concepcion [1,2]. EI AF es necesario para la sintesis y reparacion
de acidos nucleicos, asimismo para la sintesis de metionina a partir de homocisteina. En la
etapa inicial del desarrollo fetal, estas sintesis se incrementan, por lo que, los requerimientos

de folatos se elevan [3]. Durante la anamnesis, la madre refiri6 no haber consumido
suplementos de AF, lo cual, eleva el riesgo de concebir hijos con DTN.
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Guatemala tiene una alta incidencia de anomalias por defecto del cierre del tubo neural. Los
factores causales involucran las deficiencias nutricionales de AF y otros micronutrientes,
predisposicion genética y exposicion a sustancias de riesgo que estan en el ambiente. Por esto,
el consumo de AF como minimo 3 meses antes del embarazo previene algunas malformaciones
congéntias [4]. Una de las estrategias para prevencion de enfermedades y desnutricion es la
fortificacion de alimentos. El decreto legislativo 44-92, Ley General de Enriquecimiento de
Alimentos, menciona que la harina de trigo debe incluir fortificaciéon obligatoria de hierro,
tiamina, niacina, riboflavina y acido fdélico. Cabe destacar, la importancia del fortalecimiento de
la prevencion de malformaciones congénitas y promocion del consumo de AF, en el primer nivel
de atencion en salud.
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