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Fistula espontinea de liquido cefalorraquideo secundaria a

meningoencefalocele transetmoidal en un adolescente
Gisela M. Pascuetin, Eugenia Badaloni, Fernando Palma

Servicio de Neurocirugia Infantil, Sanatorio Finocchietto, Ciudad de Buenos Aires, Argentina

RESUMEN

Introduccioén: el meningoencefalocele transetmoidal es una malformacién congénita infrecuente de la base anterior del craneo.
Si bien habitualmente se diagnostica en el periodo neonatal o la infancia, las formas de presentacion tardia son excepcionales y
pueden manifestarse como rinolicuorrea espontanea, dificultando el diagnéstico.

Objetivos: describir un caso de meningoencefalocele transetmoidal diagnosticado durante la adolescencia y presentar los
hallazgos clinicos, por imagenes, y la estrategia quirirgica utilizada para su tratamiento.

Descripcion del caso: paciente masculino de 15 afios, sin antecedentes de relevancia, consulté por rinolicuorrea espontanea
de 3 meses de evoluciéon. La tomografia computarizada evidencié un defecto osteodural congénito del etmoides, mientras
que la resonancia magnética confirmé la protrusiéon de contenido meningoencefélico hacia la cavidad nasal, compatible con
meningoencefalocele transetmoidal. Como antecedente, un afio antes se habia realizado la reseccion de una lesion interpretada
como pdlipo nasal.

Intervencion: se efectud reparacion de la base anterior del craneo mediante abordaje bicoronal y craniectomia bifrontal, con
reduccion del tejido herniado, cierre del defecto osteodural utilizando periostio y material sellante, tratamiento del seno frontal y
reconstruccion craneal. La evolucion postoperatoria fue favorable, sin complicaciones ni recurrencia de la rinolicuorrea.
Conclusion: la rinolicuorrea espontanea en adolescentes debe motivar la sospecha de defectos osteodurales de la base del
craneo. La tomografia computarizada y la resonancia magnética son fundamentales para el diagndstico y la planificacion quirdrgica,
mientras que la reparacién temprana permite resolver la fistula y prevenir complicaciones infecciosas.

Palabras clave: Cirugia. Fistula de liquido cefalorraquideo. Malformacién congénita. Meningoencefalocele transetmoidal
Spontaneous cerebrospinal fluid fistula secondary to transethmoidal meningoencephalocele in an adolescent

ABSTRACT

Background: transethmoidal meningoencephalocele is a rare congenital malformation of the anterior skull base. Although it is
usually diagnosed in the neonatal period or childhood, late-onset forms are exceptional and can manifest as spontaneous rhinorrhea,
complicating diagnosis.

Objectives: to describe a case of transethmoidal meningoencephalocele diagnosed during adolescence and to present the clinical
and imaging findings, as well as the surgical strategy used for its treatment.

Case description: a 15-year-old male patient, with no relevant medical history, presented with spontaneous rhinorrhea of 3 months'
duration. Computed tomography revealed a congenital osteodural defect of the ethmoid bone, while magnetic resonance imaging
confirmed the protrusion of meningoencephalic contents into the nasal cavity, consistent with a transethmoid meningoencephalocele.
One year prior, a lesion interpreted as a nasal polyp had been resected.

Surgery: an anterior skull base repair was performed via a bicoronal approach and bifrontal craniectomy, with reduction of
the herniated tissue, closure of the osteodural defect using periosteum and sealant, treatment of the frontal sinus, and cranial
reconstruction. The postoperative course was favorable, without complications or recurrence of rhinorrhea.

Conclusion: spontaneous rhinorrhea in adolescents should raise suspicion of osteodural defects of the skull base. Computed
tomography and magnetic resonance imaging are essential for diagnosis and surgical planning, while early repair allows for fistula
resolution and prevention of infectious complications.
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El  meningoencefalocele  transetmoidal es  una
malformacién congénita poco frecuente, caracterizada
por la herniacién de contenido intracraneal a través de un
defecto éseo en la linea media, que se extiende desde la
fosa craneal anterior hacia el esqueleto facial. Esta entidad
representa una alteracién del cierre del tubo neural anterior
y se asocia con distintos grados de compromiso estético,
funcional y neuroldgico, segin la extensién y localizaciéon
del defecto.?

La mayoria de los casos se diagnostican en el periodo
neonatal o infantil, manifestindose como una masa
mediofrontal recubierta por piel normal o adelgazada.
Sin embargo, existen formas ocultas o de presentacién
tardia, en las cuales los signos clinicos pueden ser sutiles.
En estos pacientes, sintomas como obstruccién nasal,
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rinorrea de liquido cefalorraquideo (LCR), ronquidos o
episodios recurrentes de meningitis pueden ser las Gnicas
manifestaciones de un defecto dural subyacente.G

En este trabajo se presenta el caso de un paciente
adolescente con meningoencefalocele espontineo, que
debutd con una fistula de LCR a través de una solucién de
continuidad expansiva en el hueso etmoides. El tratamiento
quirtrgico permitié la resolucién completa del cuadro y la
reconstruccién anatémica del defecto.

OBJETIVOS

Analizar un caso clinico de meningoencefalocele
transetmoidal de presentacién tardia en un paciente
adolescente, describir los hallazgos diagnésticos y la

estrategia quirdrgica empleada para su resolucin.

DESCRIPCION DEL CASO

Paciente masculino de 15 afios, sin antecedentes clinicos
de relevancia, que consulté por rinolicuorrea espontinea
de aproximadamente 3 meses de evolucién. El cuadro se
caracterizaba por la salida intermitente de liquido claro a
través de las fosas nasales, con incremento progresivo del
débito en las semanas previas a la consulta. Al examen
neurolégico se encontraba licido, orientado en tiempo,
espacio y persona, sin evidencia de déficit motor ni sensitivo.
Durante la evaluacién clinica se constaté la salida de
liquido cefalorraquideo por las fosas nasales. Los estudios
de laboratorio se encontraron dentro de parimetros
normales y el paciente estaba afebril. En el examen fisico
se observé leve hipertelorismo. Como antecedente de
interés, un afio antes habia sido evaluado por el servicio
de otorrinolaringologia por una lesién interpretada como
polipo nasal, por la que se habia realizado reseccién
quirdrgica.

La tomografia computarizada (T'C) de cerebro con
ventana 6sea evidencid una solucién de continuidad
congénita a nivel del hueso etmoides, compatible con un
defecto osteodural de la base anterior del crianeo. Si bien no
se identific6 de manera concluyente la exteriorizacion de
parénquima cerebral a través del defecto Gseo, se observéd
ocupacién de los senos paranasales, predominantemente
de los senos maxilares y las celdillas etmoidales, por
contenido de densidad liquida compatible con liquido
cefalorraquideo, hallazgo sugestivo de fistula de LCR. Con
el objetivo de caracterizar el defecto y evaluar la presencia
de herniacién intracraneal, se realizé una resonancia
magnética (RM) de encéfalo, que confirmé el defecto
osteodural etmoidal y demostré la protrusion de contenido
meningoencefilico hacia la cavidad nasal, compatible con
un meningoencefalocele transetmoidal (Figura 1).

Figura 1. Estudios por iméagenes. A) Tomografia de cerebro: se observa solucion
de continuidad expansiva del hueso etmoidal, con comunicacion entre el
compartimento endocraneano y el macizo facial. B) Resonancia magnética
(RM), secuencia T2, corte coronal prequirlrgico: evidencia meningoencefalocele
transetmoidal asociado a ocupacion del seno maxilar por liquido cefalorraquideo.

En funcién de los hallazgos clinicos y por imdgenes, se
indicé tratamiento quirtdrgico programado con el objetivo
de reparar el defecto osteodural de la base anterior del
crineo y lograr el cierre definitivo de la fistula de liquido
cefalorraquideo.

INTERVENCION

Se realizé la reparacién quirtrgica de la base anterior del
crineo mediante un abordaje bicoronal y craniectomia
bifrontal. Tras la apertura de la duramadre se identificé
el defecto osteodural etmoidal con protrusién del
meningoencefalocele hacia la cavidad nasal. Se efectud
la reduccién del tejido herniado y el cierre del defecto
mediante la colocacién de periostio y material sellante,
restableciendo la separacién entre el espacio endocraneano
y la cavidad nasal. Posteriormente, se hizo el tratamiento
del seno frontal mediante exenteracién completa de la
mucosa, obliteracién con gelatina hemostitica y cierre
con un colgajo pediculado de periostio. Finalmente, se
realizé la reconstruccién del colgajo éseo con un sistema
de fijacién craneal y un cierre por planos. El procedimiento
transcurrié sin incidencias intraoperatorias (Figura 2).

La evolucién postoperatoria fue favorable, no se
registraron complicaciones neuroldgicas ni infecciosas. El
paciente presenté resolucién completa de la rinolicuorrea,
sin evidencia de recurrencia durante el seguimiento clinico

inicial (Figura 3).

DISCUSION

Elmeningoencefalocele transetmoidal es una malformacién
congénita originada por alteraciones en el desarrollo
embriolégico del tubo neural anterior. Su patogénesis se
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Figura 2. Imagen intraoperatoria que muestra la exposicion de la base anterior del craneo tras abordaje bifrontal. Se identifica un defecto osteodural a nivel etmoidal,
correspondiente al sitio de comunicacion entre el compartimento intracraneal y la cavidad nasal. La imagen ilustra el punto anatoémico responsable de la fistula de liquido
cefalorraquideo previo a su reparacion.

atribuye aunafallaenlaseparacién del ectodermo superficial
y el neuroectodermo en la linea media, inmediatamente
después del cierre de los pliegues neurales. Este mecanismo,
considerado un defecto de neurulacién tardio que ocurre
alrededor de la cuarta semana de gestacién, se asocia a
alteraciones en los procesos de apoptosis y diferenciacion
tisular. Debido a su origen embrioldgico, el diagnéstico
suele realizarse durante el periodo neonatal o la primera
infancia, por lo que estas lesiones deben incluirse en el
diagnéstico diferencial de cualquier masa localizada en la
regién nasal, maxilar o frontonasal. Su presentacion inicial
durante la adolescencia o la edad adulta es excepcional y
puede dificultar el reconocimiento clinico, retrasando el
diagnéstico.t7)

Los meningoencefaloceles de la base anterior del
crineo se clasifican, segin su localizacién anatémica, en
transetmoidales, esfenoetmoidales, esfenoorbitarios y
transesfenoidales. Los defectos de la limina cribosa y del
techo etmoidal constituyen una de las causas mds frecuentes
de rinolicuorrea espontinea. En pacientes adolescentes y
adultos, la manifestacién clinica predominante suele ser la

fistula espontdnea de liquido cefalorraquideo, que puede

Figura 3. Imagen postoperatoria inmediata; se observan cambios quirtrgicos con

adecuado cierre de la base de craneo anterior y mejoria en la ocupacion del seno . . . .
maxilar. especialmente en ausencia de una masa intranasal evidente

presentarse de forma intermitente y dificultar el diagnéstico,
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o de otras malformaciones craneofaciales asociadas.

El diagnéstico se basa principalmente en los estudios
por
ventana Gsea permite identificar con precision el defecto
osteodural y definir su localizacién anatémica, mientras

imagenes. La tomograﬁa computarizada con

que la resonancia magnética resulta fundamental para
demostrar el contenido herniado, confirmar la presencia
de un meningoencefalocele y establecer su relacién con
las estructuras intracraneales. La combinacién de ambas
modalidades constituye el método diagnéstico de eleccion
y resulta indispensable para la planificacién quirdrgica.®1%

En adolescentes y adultos, estas lesiones pueden
confundirse con masas nasales de origen inflamatorio,
quistico o tumoral, y son evaluadas inicialmente por el
servicio de otorrinolaringologia. Esta situacién representa
un riesgo potencial, ya que los procedimientos invasivos
sin un diagnéstico adecuado pueden favorecer la apariciéon
de complicaciones graves, como fistulas persistentes de
liquido cefalorraquideo, meningitis, abscesos intracraneales
o lesién del tejido neural herniado. Por este motivo, ante
la sospecha de un defecto de la base anterior del crdneo,
es recomendable realizar estudios por imdgenes antes
de cualquier procedimiento quirtrgico sobre una lesion
nasal. @9

El tratamiento del meningoencefalocele es quirdrgico
y tiene como objetivo la reseccién o reduccién del tejido
herniado, el cierre hermético del defecto osteodural y
la reconstruccién de la base anterior del cridneo, con el
propésito de prevenir complicaciones como meningitis
recurrente, abscesos intracraneales o persistencia de la
fistula de liquido cefalorraquideo. La estrategia quirdrgica
debe individualizarse segtn la localizacién y el tamafio del
defecto, asi como las alteraciones anatémicas asociadas.?

Entre las diferentes alternativas terapéuticas, el abordaje
bicoronal continda siendo una opcién vilida en casos
seleccionados, ya que proporciona una amplia exposicién
de la base anterior del crineo mediante una craneotomia
bifrontal,
osteodural, el tratamiento del meningoencefalocele y

facilitando la  identificacién del defecto
la reconstruccion dural y dsea bajo visién directa. La
reparacién puede realizarse mediante injertos aut6logos,
como pericrineo o galea, complementados, o no, con
materiales sintéticos, para restablecer la continuidad
anatémica de la base del crineo y disminuir el riesgo de
recurrencia.

En el caso presentado, el diagndstico se establecié
durante la adolescencia a partir de una rinolicuorrea
espontinea en un paciente sin antecedentes conocidos
de malformacién congénita de la base del crineo. La
ausencia de una masa intranasal evidente y el antecedente
de reseccién de una lesién interpretada previamente
como pdlipo nasal probablemente contribuyeron al

retraso diagnéstico. La tomografia computarizada y la
resonancia magnética permitieron identificar el defecto
osteodural etmoidal y confirmar la presencia de un
meningoencefalocele transetmoidal asociado a una fistula
de liquido cefalorraquideo, posibilitando la planificaciéon
del tratamiento quirdrgico.

La evolucién postoperatoria fue favorable, sin recurrencia
delarinolicuorrea durante el seguimiento, lo que refuerza la
importancia de un diagndstico precoz y de una reparacién
quirtrgica adecuada para obtener resultados satisfactorios.

CONCLUSION

Los meningoencefaloceles de la base anterior del
crdneo constituyen una patologia poco frecuente cuyo
reconocimiento puede resultar complejo cuando la
presentacién clinica ocurre fuera del periodo neonatal o de
la infancia. En estos casos, la fistula de LCR espontinea
representa un hallazgo clinico relevante que debe motivar
la bisqueda de defectos osteodurales de la base de crineo.
Los estudios por imdgenes, particularmente la tomografia
computarizada y la resonancia magnética, desempefian un
papel fundamental para establecer el diagnéstico y orientar
la planificacién terapéutica. El tratamiento quirdrgico
continta siendo el pilar fundamental en el manejo de esta
entidad, permite la reparacién del defecto anatémico y la
prevencién de complicaciones infecciosas potencialmente
graves.

El caso presentado pone de manifiesto la importancia
de considerar esta patologia dentro del diagnéstico
diferencial de la rinolicuorrea persistente, incluso en
pacientes adolescentes y con antecedentes de patologia
nasal previa. Una adecuada evaluacién diagnéstica y un
tratamiento oportuno permiten alcanzar una evolucién
clinica favorable.
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