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CASO CLINICO

Protrusion de encefalocele esfenoetmoidal a traves de fisura
palatina en un paciente con sindrome de la linea media facial.

Revision de la literatura y reporte de caso clinico
Protrusion of sphenoethmoidal encephalocele
through the cleft palate of a patient with median cleft face syndrome:
a review of the literature and a case report
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RESUMEN

El sindrome de la linea media facial es de baja incidencia a nivel mundial,
presentandose 1 en 1,000,000 de partos. El cuadro clinico es variado, sin
embargo se representa como la hendidura nimero «0»-14 de Tessier, siendo
incompleto el cierre de los tejidos blandos faciales y/o esqueletales en su
linea media. La herniacion del contenido intracraneal a través de estas
fisuras es frecuente debido a la agenesia de la béveda anterior, por lo cual
la protrusion y descenso hacia la cavidad oral son factibles. Debido a su
baja incidencia y habiendo pocos reportes en la literatura, consideramos
prudente su publicacion y revision. Presentamos el caso de un paciente
masculino de 9 dias de nacido, a quien se le detecta herniacion encefalica
pulsatil a través de hendidura palatina, confundida de inicio con una pre-
maxila. Se diagnostica y se estudia por el Servicio de Cirugia Maxilofacial
y Neurocirugia del Hospital Infantil de Especialidades de Ciudad Juarez.

Palabras clave: Encefalocele, sindrome linea media facial, hendidura
media, malformaciones de Tessier.

INTRODUCCION

| sindrome de disrafia de la linea media cerebro-
craneofacial o sindrome de la linea media es una de-
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ABSTRACT

The incidence of median cleft face syndrome is low worldwide, occurring in
only 1in 1,000,000 births. Though the clinical picture varies, the condition
appears as a 0-14 Tessier cleft, with incomplete closure of skeletal and/
or facial soft tissue along the midline. Herniation of intracranial content
through these fissures is common due to agenesis of the anterior arch, mak-
ing protrusion and descent toward the oral cavity possible. As the condition
isuncommon, it has received little consideration, therefore we have decided
to draw attention to it and review the rather limited amount of literature
dealing with it that exists. We report the case of a 9-day-old male patient in
whom a pulsatile brain herniation—initially mistaken for a premaxilla—,
was detected through the patient’s cleft palate. Diagnosis and examination
were carried out by the Maxillofacial Surgery and Neurosurgery service
at Ciudad Juarez Specialist Children’s Hospital.

Key words: Encephalocele, median cleft face syndrome, median cleft,
Tessier anomalies.

formidad muy rara, la cual se presenta en 1 de 1,000,000
de partos a nivel mundial. Puede variar desde una fisura
medial pequena del labio superior, un nédulo en la nariz,
hasta una hendidura facial severa, involucrando el craneo
y la cara con hipertelorismo severo.! Se observa en un
37% de las fisuras faciales atipicas.? Esta fisura correspon-
de a la fisura facial 0-14 de acuerdo a Tessier.? El cuadro
clinico incluye hipertelorismo orbitario, béveda craneal
anterior-bifida, duplicacién y/o ensanchamiento de la
espina nasal anterior y septo nasal, hendidura medial del
labio superior (premaxila y paladar.)

Los procesos patologicos que causan la displasia o falta
de cierre de la linea media facial, empiezan durante la
tercera semana de gestacion.* Ocurre un ensanchamiento
bilateral de los procesos frontonasales en el encéfalo pri-
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mitivo y eventualmente se convierten en las prominencias
nasales laterales.” La prominencia nasal medial formara
el paladar primario y la porcién superior del labio y del
filtrum.® Durante este tiempo, el primer arco braquial
empieza a formar los esbozos del hueso maxilar y la
mandibula. El desarrollo del labio superior requiere de la
fusion de los procesos nasales mediales con los procesos
maxilares. Dado que existe una cercana relacion entre el
desarrollo de la cara y el encéfalo, hay en ocasiones una
asociacion entre la linea media facial y malformaciones
cerebrales.” El encefalocele es el defecto abierto del tubo
neural menos frecuente; como promedio se presenta
entre un caso de cada 2,000 a 6,000 nacidos vivos.8 Los
encefaloceles se conocen también como craneo bifido
y son extensiones o protrusiones de tejido intracraneal a
través de foramenes o aperturas del crdneo;? existen dos
tipos: nasal y esfenoetmoidal.”

CASO CLINICO Y EVOLUCION

Paciente masculino de 9 dias de nacido, quien es tras-
ladado a la Unidad de Cuidados Intensivos Pedidtricos
del Hospital Infantil de Ciudad Juérez, proveniente del
Hospital de la Mujer. Ingresa con diagnéstico de labio y
paladar hendidos e hipoxia perinatal (Figura 1).

El recién nacido es producto de la primera gesta, de-
seada, sin control prenatal, habiendo existido amenaza
de aborto por contracciones uterinas en la semana 31 de
gestacion. La madre sufrié mdltiples infecciones vaginales

S §

Figura 1. Fotografia inicial donde se observa la disrafia facial con
presencia de tumoracion oral.

durante el primer trimestre del embarazo, tratada con
6vulos no especificos, asi como mdiltiples infecciones de
vias aéreas superiores, tratadas con ambroxol, ampicilina
y paracetamol. El nifio es producto obtenido por cesarea
por desproporcion céfalo-pélvica, con ruptura de mem-
brana de 4 horas. La cesarea fue realizada bajo efectos
de anestesia general inhaladora a base de Sevorane. No
se reportan complicaciones durante el procedimiento.

El paciente es aceptado a la UCIN durante la hora 1,
encontradndose despierto con leve pigmentacion ictérica,
piel normotensa, con puente nasal ancho, implantacién
baja de orejas, queilopalatosquisis, con presunta tumo-
racién en paladar que protruye estructuras de cavidad
oral y se extiende hacia la Gvula, de aproximadamente
2 centimetros de ancho por 6 centimetros de largo, de
coloracién violacea y aspecto verrucoso, que aparenta
protrusién de la premaxila (Figura 2).

La tumoracién obstruye practicamente el 100% de la
luz de la cavidad oral. Las estructuras toracoabdomina-
les son normales, los campos pulmonares tienen ligera
obstruccién en las bases, con estertores y sibilancias;
abdomen normal, miembros tordcicos y pélvicos presen-
tes simétricos sin malformaciones en dedos, de buena
coloracién, buen pulso distal y llenado capilar.

Se valora multidisciplinariamente por los servicios de
Neurocirugfa, Pediatria y Cirugia Maxilofacial, donde a
la exploracion fisica y clinica se determina un hipertelo-
rismo con aumento en la dimensioén interorbitaria de 10
mm y del puente nasal con perfil facial concavo, narinas
ensanchadas dobles, con agenesia de la columnela y

Figura 2. Acercamiento a tumoracion oral referida como premaxila.
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cartilagos alares. Se confirma labio y paladar hendidos. El comio, donde se le practica una tomograffa computada
labio superior presenta una fisura medial completa, con simple y contrastada en cortes axiales, coronales y sagi-
herniacién de masa a trevés de la fisura palatina (Figura 3). tales (Figuras 4 a 6).

Durante su estancia hospitalaria, el paciente desarrolla Se identifica defecto a nivel del piso anterior del crdneo,
hipoxemias prolongadas debido al sindrome obstructivo por el cual se protruye la masa encefalica hasta llegar a la

de la via aérea superior (obstrucciéon mecénica tumoral).
Es enviado al departamento de imagenologia del noso-

Figura 5. Corte coronal de tomografia computada simple. Hipertelo-
Figura 3. Intraoral de herniacion del encefalocele por fisura palatina. rismo orbital y herniacion encefélica hasta cavidad oral.

Figura 4. Corte sagital de tomografia computada. Agenesia de tabla Figura 6. Corte axial de tomografia computada. Agenesis de boveda
craneal anterior y herniacion de encefalocele. craneal anterior.
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faringe con agenesia de celdillas etmoidales, de esfenoi-
des y parcialmente de la lamina horizontal del frontal. Se
identifican también defecto de la linea media a nivel de
la nariz con ausencia aparente del septum nasal, asi como
techo del paladar. Son confirmados estos diagndsticos con
topografia en tercera dimensién (Figuras 7'y 8).

Figura 7. Vista frontal de reconstruccion 3D de macizo facial. Age-
nesis de tercio medio facial.

Figura 8. Vista axial de reconstruccion 3D de craneo. Fisura com-
pleta de fosa anterior.

A nivel de los tejidos blandos de la cara se identifica
falta de cierre. No existe desarrollo de los senos maxilares,
propio de la edad del paciente. Dichos cambios morfo-
[6gicos se extienden de igual forma a nivel del labio, lo
que sugiere la presencia de labio y paladar hendidos.

En el estudio contrastado se denota la tortuosidad y
deformidad a nivel del sistema arterial cerebral anterior.
Esto sugiere una presencia de compromiso vascular im-
portante en la region.

Durante el cuarto dia de estancia hospitalaria, el
paciente desarrolla hipoxia y apneas prolongadas, por lo
cual se le practica una traqueotomia (Figura 9).

Se realiza la planeacion de procedimiento quirdrgico
correctivo interdisciplinariamente por parte de neuroci-
rugfa y cirugia maxilofacial, quienes determinan osteo-
tomfas craneofaciales tipo Tessier 4 para descompresion
del encéfalo y poder asi retroposicionar el encefalocele.

El plan de tratamiento inicial consistié en liberar la
cavidad oral de su masa ocupativa mediante la reseccion
de la misma para suprimir el efecto del sindrome obs-
tructivo de la via aérea superior y poder llevar a cabo la
nasoqueiloplastia a los 3 meses y a los 9 meses la faringo-
palatoplastia, otorgando funcién de cavidad oral y nasal.

Sin embargo durante el noveno dia de estancia hos-
pitalaria el paciente desarrolla una neumonta y fallece
durante el proceso de planeaciéon de la intervencién
quirdrgica.

DISCUSION

Las anormalidades craneofaciales se dividen en 2 cate-
gorfas: aquellas que involucran el fallo de la fusion de

Figura 9. Fotografia postoperatoria demostrando tragueotomia con
asistencia mecanica ventilatoria por oclusion patologica de via aérea
nasal y oral.
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las unidades embriolégicas que derivan en la formacion
de fisuras faciales o aquellas que involucran el cierre
permanente de las suturas craneales, ocasionando una
craneosinostosis.

Los pacientes con anomalias craneofaciales sufren
el grado mas severo de retraso psicolégico y emocional,
no debido a un desorden mental sino a la inhabilidad
de interactuar normalmente en su comunidad debido
a su aparente deformidad. Los cirujanos maxilofaciales,
plasticos y neurolégicos tienen la obligacion de brindar
apoyo y manejar de manera multidisciplinaria a estos
pacientes y gestionar la educacién del pablico en general
sobre estos padecimientos.®

En la mayoria de las fisuras faciales la reparacion ini-
cia con la nariz bifida. La palatoplastia se realiza previa
a otros tratamientos secundarios para evitar patologias
foniatricas. La nariz bifida asociada con este sindrome se
puede presentar como una punta nasal minimamente
observable o como una fisura completa de la estructura
osteocartilaginosa, resultando en dos narices a la mitad.”

El tratamiento propuesto tanto por Paul Tessier y co-
laboradores como por Ortiz-Monasterio y asociados es
la correccién nasal con V-Z plastias para realizar el cierre
del esqueleto nasal cartilaginoso y la remocién del tejido
glabelar para hacer la correccion del hipertelorismo en
una segunda intervencion.

En el manejo de los encefaloceles o meningoceles
el tratamiento a seguir es la descompresion, ya que la
presion intracraneana disminuye transoperatoriamente,
facilita la escisién y previene la formacién de fistulas de
liquido cefalorraquideo.®

CONCLUSIONES

En conclusién, el tratamiento de la fisura media facial se
debe iniciar con la correccién del tejido blando nasal y
el cierre del labio y paladar hendidos; posteriormente
realizar la biparticion para correccion del hipertelorismo
con injertos costocondrales a los 2 o 3 afios de edad.

Es importante reportar casos como el presentado en este
trabajo y advertir a la profesién médica y odontolégica sobre
la incidencia de estos padecimientos, su cuadro etoldgico,
clinico y tratamiento para poder ofrecer a estos pacientes
una mejorfa en su calidad de vida y desarrollo psicosocial.
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