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RESUMEN

Encefalocele podemos definirlo como una protrusion en forma de saco del contenido

encefélico y las membranas que lo recubren a traves de una abertura en el craneo.

Se produce durante la 4ta semana (dia 24) del embarazo por un defecto en el cierre del neuroporo
anterior, cuando el tubo neural no se cierra completamente durante el embarazo. Es un defecto
6seo del créneo debido a la falta de separacion del ectodermo superficial del neuroectodermo, lo

que determina un defecto mesodérmico.

El encéfaloce tiene una incidencia de 1 caso por 5000-10000 nacidos vicos, con claro
predominio del sexo femenino, de acuerdo a su localizacion la més frecuente es en la region

occipital 70-75%, luego la region anterior 15 % y la regién frontal 10%.

Palabras Claves: Encefalocele; Anomalias Congénitas; Defectos Tubo Neural.
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ABSTRACT

Encephalocele can be defined as a protrusion in the form of a sac of the brain and the membranes

that cover it through an opening in the skull.

It occurs during the 4th week (day 24) of pregnancy due to a defect in the closure of the anterior
neuropore, when the neural tube does not close completely during pregnancy. It is a bony defect
of the skull due to the lack of separation of the superficial ectoderm from the neuroectoderm,

which determines a mesodermal defect.

The encephaloceus has an incidence of 1 case per 5000-10000 vico born, with a clear
predominance of the female sex, according to its location the most frequent is in the occipital

region 70-75%, then the anterior region 15% and the frontal region 10%.

Key Words: Encephalocele; Congenital anomalies; Neural tube defects.
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Introduccion.

Entre la etiologia que produce el encefalocele se han establecido mdltiples causas que
ocasionan alteraciones durante la neurulacién: causas bioquimicas, metabdlicas, genéticas,
nutricionales, exposiciones maternas a radiaciones, gases anestésicos, contaminantes del agua
con nitratos, trialometanos, ademas de farmacos utilizados durante el embarazo, como el Acido

valproico, insulina, salicilatos y drogas antineoplasicas. °

So6lo el 30% de los casos son diagnosticados en el periodo prenatal por medio del estudio
de Ultrasonido por lo que es imprescindible mejorar la técnica de realizacion del Ultrasonido
endovaginal durante las primeras 10 semanas de la gestacion. especialmente si tenemos niveles

elevados séricos de alfa feto proteina. °

La investigacion presente pretende revisar sobre el encefalocele intra-uterino con una
gran insistencia en buscarlo ya que el bajo diagnostico del mismo ocasiona no sélo un trauma a
los padres sino ademas un drama y reclamos por no hacer el diagndstico correcto en etapa

temprana.
Material y métodos.
Presentacion del caso

Presentamos un caso clinico de una paciente de 30 afios de edad, multipara, con
gestacion aproximada de 22 semanas, procedente de la ciudad de Samboronddn, que acude al

Hospital de Aprofe de la Ciudad de Guayaquil, referida por Consulta externa para control; la
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madre no tiene antecedentes patologicos personales ni familiares, ni tiene habitos de tomar, ni

fumar

Tiene examen de Laboratorio obteniéndose datos de Alfa feto proteina elevada.

Al realizar el Estudio Ultrasonografico se observa feto Unico, sexo masculino, de 22
semanas de gestacion con Liquido amnidtico normal, placenta alta posterior grado de

maduracién 0/3.

En la cabeza se encuentra holoprosencefalia alobar y ausencia parcial de la linea media
con adelgazamiento notable de la corteza cerebral. En cara se observa la presencia de una sola
fosa nasal (cebocefalia). En la region occipital se observa imagen anecogénica que corresponde
a protrusion en forma de saco en relacion a encefalocele occipital, columna dorso lumbar y

abdomen normales.
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lustracion N° 1.- Ecografia del caso
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Resultados y discusion.

Como indicamos el encefalocele es una protrusion del contenido encefalico a través de un
defecto dseo del craneo que tiene una incidencia de 1/5000-10000 nacidos vivos, con predominio
del sexo femenino; siendo la localizacion occipital la mas frecuente (75%) como en el caso
presentado, en el cual el producto tenia una protrusion de la masa encefalica cubierta por sus

meninges a traves de un defecto en la region occipital.

El tamafio puede variar desde una pequefia protrusion hasta igualar el diametro del
craneo. El 16% son superiores a 20 cm, 12 % miden entre 10 y 15 cm, 30 % entre 5y 10 cm y

28% menores de 5 cm.

En este caso no se pudo determinar la causa probable del encefalocele, como Unico
antecedente tenia el no haber recibido acido folico como toda gestante debe hacerlo

oportunamente durante el control prenatal.

El diagndstico prenatal de encefalocele se lo realizd mediante un estudio
ultrasonogréafico, que evidencid en el estudio ecografico fue la presencia del defecto 6seo en
regién occipital con la continuidad de una imagen anecogénica. En este caso el encefalocele se
acompariaba de holoprosencefalia alobar con supresion de linea media y la presencia de una sola

fosa nasal (cebocefalia).

El tratamiento del encefalocele es quirargico, debiendo corregirse de manera temprana y

multidisciplinaria.
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El parto deba ser atendido en un centro con unidad de cuidados intensivos neonatales, con
disponibilidad de: Neonatdlogo, cirujano pediatrico, cardiélogo pediatrico, neurocirujano, entre

otros especialistas, realizando reseccién del prolapso.

Es necesaria la correccion quirurgica urgente cuando la lesion es abierta (no cubierta por
piel) o cuando la cubierta del encefalocele es muy delgada por el peligro de ruptura y posterior

meningitis.

El pronoéstico depende de la presencia o ausencia de masa encefalica dentro del saco
herniario asi como de malformaciones asociadas: Es asi que los encefaloceles asociados a
hidrocefalia tienen un 60% de mortalidad. Por otra parte, los meningoceles tienen una mortalidad

del 10% con posibilidad de desarrollar inteligencia normal en el 60%.

En relacion a la prevencion, algunos estudios han demostrado que el uso de suplementos
de acido fdlico en el periodo preconcepcional reducen significativamente el riesgo de presentar

defectos del tubo neural en un 72 %.

La ecografia constituye el método de eleccion para la evaluacién del sistema nervioso
central del feto que permite un diagnostico prenatal temprano del encefalocele y tomar las

decisiones terapéuticas posible

Cuando el diagndstico se realiza en etapas tardias de la gestacion, su importancia radica
en que permite al equipo de médicos planificar el parto, pudiendo de esta manera mejorar el

prondstico perinatal.
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Al exdmen genético el resultado fue monosomia 18p que es una anomalia cromosomica
provocada por la delecion total o parcial del brazo corto del cromosoma 18p. En la mayoria de

los casos (85%) se trata de deleciones de novo, que aparecen en una fase precoz del desarrollo

embrionario, y es rara la transmision familiar del (18p).
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