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Resumen

El encefalocele es un tipo de disrrafia caracterizada por una protrusion del contenido intracraneal (meninges, cerebro
y/o ventriculos) debido a un defecto del craneo y de la duramadre. Su etiologia es multifactorial. El diagndstico se realiza
en la etapa prenatal en casi todos los casos a través de una ecografia. El tratamiento es quirdrgico y el momento para
ello depende de las condiciones propias del paciente. Se realiz6 una compilacién y sintesis de la literatura sobre el tema
y se revisaron retrospectivamente una serie de 6 casos intervenidos quirdrgicamente en el Hospital Regional de Talca
(Chile). Varios de estos pacientes presentaban otra malformacién asociada coincidiendo con lo descrito en la literatura. El
objetivo de la cirugia fue poder efectuar un cierre hermético tanto de la duramadre como de la piel que recubria el defecto,
resecando el tejido neuroldgico no funcional y el resto de tejido redundante. Entre las complicaciones observadas podemos
mencionar la dehiscencia e infeccién de la herida, la hidrocefalia y la epilepsia estructural. El tratamiento més indicado para
la hidrocefalia es la instalaciéon de una valvula derivativa.
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Abstract

Encephalocele is a type of dysraphism characterized by a protrusion of the intracranial contents (meninges, brain and/or
ventricles) due to a defect of the skull and dura mater. Its etiology is multifactorial. The diagnosis is made in the prenatal
stage in almost all cases through an ultrasound. The treatment is surgical and the timing depends on the patient’s own
conditions. A compilation and synthesis of the literature on the subject was carried out and a series of 6 cases undergoing
surgery at the Regional Hospital of Talca (Chile) was retrospectively reviewed. Several of these patients had another
associated malformation coinciding with what was described in the literature. The objective of the surgery was to achieve a
hermetic closure of both the dura mater and the skin that covered the defect, resecting the non-functional neurological tissue
and the rest of the redundant tissue. Among the complications observed we can mention wound dehiscence and infection,
hydrocephalus and structural epilepsy. The most indicated treatment for hydrocephalus is the installation of a shunt valve.
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Introduccion

El encefalocele es una malformacion congénita pertene-
ciente al grupo de alteraciones en el cierre del tubo neural
caracterizada por una protrusiéon del contenido intracraneal
(meninges, cerebro y/o ventriculos) debido a un defecto del
craneo y la duramadre. Cuando la protrusion sélo contiene
meninges Yy liquido cefalorraquideo lo mas correcto es llamar-
lo meningocele, sin embargo, es comun llamar encefalocele
al todo defecto craneal independientemente de la presencia
0 no de tejido cerebral en el saco'2.

El manejo es quirurgico y el momento de la cirugia de-
pende de varios factores. El objetivo del tratamiento debe
ser minimizar la morbimortalidad y las secuelas neuroldgicas
a largo plazo asociadas a esta patologia’.

Etiologia

La mayoria de estas disrrafias son congénitas. Sélo al-
gunos casos son secundarios a tumores, traumatismos y a
lesiones iatrogénicas. Entre las teorias més aceptadas de su
origen se encuentra aquella que propone una alteracion en
la separacion de las hojas del ectodermo y el neuroectoder-
mo. Segun esta teoria, cuando las dos hojas se adhieren, el
mesodermo paraxial no prolifera entre estas y se interrumpe
la formacion de hueso y meninges sanas en ese sitio. Esta
hipétesis ha sustituido el protagonismo que tenia la falla en
el cierre del neuréporo anterior. Algunos autores también
proponen que el encefalocele es causado por una cascada
de sefalizacion de un gen anormal durante el cierre del tubo
neural®.

Entre los factores genéticos y ambientales involucrados
con la aparicion del encefalocele se encuentran las infeccio-
nes por TORCH, embarazos previos con defectos de tubo
neural y matrimonios consanguineos'.

Aun cuando esta lesion puede presentarse de forma
aislada es frecuente que esté asociada con otras anomalias
congénitas o sindromes genéticos como por ejemplo, las
monosomias del cromosoma X, algunas trisomias como 13,
18 y 21; asi como también mosaicismos de los cromosomas
14, 15, 16 y 20. Estas aneuploidias podrian dar origen a pa-
tologias complejas como la Tetralogia de Fallot y el situs in-
versus®. Se ha reportado que casi 20% de los recién nacidos
que presentan este defecto tienen asociado otros defectos del
cierre del tubo neural, microcefalia, malformacion de Arnold
Chiari tipo 3, craneosinostosis y siringomielia®.

Epidemiologia

El encefalocele representa el 10%-20% de todos defectos
del tubo neural. La incidencia de encefaloceles congénitos se
estima de 1-4 por cada 10.000 nacidos vivos. Sin embargo, la
incidencia real debe ser mayor ya que no se incluyen aquellos
casos con disrrafias que no llegan a término’. Aproximada-
mente, el 70% a 90% de los encefaloceles se producen en el
area occipital del craneo y desafortunadamente las secuelas
neuroldgicas son mas severas y frecuentes en esta localiza-
cions’7.

En América Latina, existe escasa informacion al respecto,
salvo el registro del Estudio Colaborativo Latinoamericano de
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Malformaciones Congénitas (Eclamc). En 1995, el Eclamc
dio a conocer las siguientes tasas de incidencia por 10.000
nacidos vivos: 7,6 para la anencefalia, 9,4 para la espina
bifida y 1,6 para el encefalocele®. En Chile, posterior a la
implementacion del programa de fortificacion de las harinas
con acido félico en el afio 2000 se estima una incidencia de
defectos de cierre de tubo neural entre 7,8 y 3,9 por cada
10.000 nacidos vivos®, pero no se disponen de datos actuales
sobre la incidencia de encefalocele.

Clasificacion

Segun su ubicacion los encefaloceles pueden clasificarse
en anteriores (sincipitales), parietales y occipitales; siendo
este Ultimo el mas comun de sus presentaciones'. Los
sincipitales se subclasifican en nasofrontal, nasoetmoidal o
naso orbital. Los occipitales a su vez se subdividen en supra
e infratorculares’.

Asi mismo el tamafio del saco también es variable consi-
derandose como encefalocele gigante cuando el volumen del
contenido herniado supera al volumen craneal'.

Diagnéstico

Idealmente el diagndstico debe ser precoz. La ecografia
obstétrica es el método mas utilizado para el diagnéstico
prenatal del encefalocele y las demas disrrafias; su eficacia
esta basada en la capacidad de identificar el defecto 6seo y
la magnitud de la herniacidn del tejido cerebral; sin embargo,
esta limitada para precisar algunas caracteristicas del tejido
cerebral y del liquido cefalorraquideo. La resonancia mag-
nética fetal puede ser muy efectiva en la caracterizaciéon de
algunas malformaciones congénitas y en el periodo postnatal
representa el método de eleccién para el diagndstico del
encefalocele. Secuencias ponderadas en T1 y T2 pueden
evidenciar las caracteristicas del tejido cerebral en multiples
proyecciones, mostrar el defecto craneal y la extension
del tejido cerebral herniado al saco. Ademas, este método
puede demostrar la existencia de alguna otra anormalidad
craneal como por ejemplo la malformacion de Arnold Chiari,
la holoprosencefalia, el complejo Dandy-Walker, la estenosis
del acueducto de Silvio, la agenesia del cuerpo calloso, entre
otras. La venografia asociada a la resonancia magnética
también puede ilustrar la relacion anatémica del defecto con
los senos venosos lo cual permite una mejor planificacion
quirdrgica2.

Tratamiento

El tratamiento del encefalocele es quirurgico y su objetivo
es reparar el defecto 6seo, lograr un cierre hermético de la
duramadre, eliminar la piel redundante y remover el tejido
neurolégico no funcional. El momento adecuado para la
cirugia depende del lugar y circunstancia de nacimiento del
paciente, del tamafo del encefalocele, su localizacion, si se
encuentra o no cubierto de piel y de la presencia de compli-
caciones asociadas. Si el saco presenta cubierta cutanea
adecuada la resolucion quirurgica puede diferirse semanas o
meses segun el caso'.

Aunque el tratamiento quirdrgico usualmente es abierto



también puede realizarse a través de un abordaje intracraneal
endoscopico. La técnica endoscépica para encefaloceles
anteriores basales permite disminuir las posibilidad de fistula
de liquido cefalorraquideo™™.

La cirugia fetal de las disrrafias espinales comenzé a fina-
les de los afios 90 y para el afio 2003 alrededor de 200 fetos
habian sido intervenidos para correccién de mielomeningo-
cele por este método; demostrando una mejoria dramatica en
la sobrevida y una disminucién de la morbilidad neuroldgica'.
Sin embargo, en el caso de las disrrafias craneales aun no es
un tratamiento estandarizado.

En el 2020, se publicé una serie de casos de cirugia fetal
de encefalocele donde se compard retrospectivamente los
resultados de un grupo de pacientes operados antes del
nacimiento y otro grupo operados después del nacimiento;
mostrando que en el grupo prenatal habia una disminucion
significativa de la progresion de la microcefalia y una mejoria
en el desarrollo neurocognitivo. No obstante, la cirugia prena-
tal estuvo asociada a indices mas altos de parto pretérmino™.

Presentacion de casos

Se presenta una serie de 6 casos de encefaloceles ope-
rados entre 2018 y 2022 en el Hospital Regional de Talca en
Chile y a través de una revisién retrospectiva se describen
algunos antecedentes prenatales, diagnésticos asociados,
tratamiento y complicaciones (Tabla 1).

Caso 1

Paciente femenina producto de segunda gesta, embarazo
controlado con diagndstico antenatal de encefalocele occipito
cervical. Nacié de 36 semanas de gestacion con peso de
2.400 gramos (adecuado para edad gestacional). Al nacer se
evidencia ademas una displasia cerebelosa y agenesia del
cuerpo calloso como malformaciones asociadas en estudios
de tomografia y resonancia magnética. Se realiza plastia de
defecto a las 48 horas de nacida, con exéresis completa del
saco y cierre hermético dural y de piel (con prolene 5-0 y
nylon 4-0 respectivamente). La paciente presentd infeccion y
dehiscencia de herida operatoria (Figura 1) por lo que ameritd
una reintervencion para aseo y rafia de la herida con evolu-

Figura 1. RM cerebral de paciente con infeccién de herida operatoria.
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cidon satisfactoria. A los 2 meses, se le instalé una valvula
derivativa ventriculoperitoneal por hidrocefalia asociada que
hasta ahora ha cursado sin complicaciones. Actualmente,
con retraso global del desarrollo y una epilepsia estructural
en tratamiento.

Caso 2

Se trata de recién nacida de sexo femenino a término,
de 38 semanas de gestacion, producto de madre IV gesta,
embarazo complicado con diabetes gestacional y diagndstico
por ecografia fetal de hidrocefalia y encefalocele. Nace por
cesarea pesando 3.100 gramos (adecuado para su edad ges-
tacional), se confirma diagndstico con tomografia evidencian-
dose un saco con tejido encefalico en su interior. Posterior
a verificar que no hubiesen contraindicaciones para cirugia
fué intervenida al 5to dia de vida realizandose exéresis de
encefalocele occipital y cierre de defecto posterior sin com-
plicaciones. Se empled sutura continua de prolene 5-0 para
la duramadre, vycril 4-0 para el tejido subcutaneo y nylon 4-0
en puntos separados para la piel. En vista de hidrocefalia
asociada se interveniene a las 2 semanas de nacida para
instalacion de sistema derivativo ventriculo peritoneal el cual
ha ameritado 4 cirugias por disfuncién mecanica. En la actua-
lidad se encuentra realizando neurorehabilitacion integral y en
tratamiento permanente por epilepsia estructural (Figura 2).

Caso 3

Se trata de recién nacida a termino de 37 semanas de
gestacion, sexo femenina, con un peso de 3.460 gramos
(grande para edad gestacional), hija de madre segunda ges-
ta, embarazo controlado con diagnéstico antenatal por eco-
grafia y resonancia magnética de meningocele occipital, dis-
genesia de cuerpo calloso y ventriculomegalia; comprobado
después del nacimiento con tomografia craneal. Al tercer dia
de vida se realiza correccién quirurgica del defecto occipital
que resulté ser un meningocele gigante de aproximadamente
15 cm de didmetro. La intubacién tuvo que realizarse decubito
lateral con apoyo de videlaringoscopia. La lesion se reseco
totalmente a través de una diseccion progresiva del saco,
puncién del mismo, reconstruccion y cierre hermético de

Figura 2. TAC de preoperatorio de encefalocele occipital.
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duramadre y de piel. En vista del tamafio de defecto el cierre
dural estuvo compuesto por 2 aretas que rodeaban el pedicu-
lo de tejido protruido, cierre de la duramadre con sutura con
prolene 5-0 en puntos continuos y cierre de piel con nylon
4-0; procedimiento que no tuvo complicaciones propias de la
herida (Figuras 3y 4). Trece dias después la paciente amerita
instalacion de derivacion ventriculoperitoneal por hidrocefalia.
Fue intervenida en multiples ocasiones por exposicion cuta-
nea de sistema derivativo y por disfunciéon mecanica. Fallece
a los por 16 meses por hipertensiéon endocraneana por una
una aparente disfuncion valvular.

Caso 4

Se trata de femenina nacida a termino por cesarea a las
37 semanas de gestacion, embarazo controlado, complicado
con hipertension arterial, diabetes y con diagnéstico prenatal
de encefalocele occipital y diagndstico neonatal de una hi-
pertrofia septal severa y una disfucion ventricular izquierda.
Su peso al nacer fue de 2.700 gramos (adecuado para edad
gestacional). Es intervenida a los 2 dias de nacida logrando
una reseccion completa de un saco occipital que resulto ser
un meningocele de aproximadamente 16 cm de diametro. Al
igual que el caso anterior la intubacion de la paciente tuvo

que realizarse decubito lateral con apoyo de videlaringosco-
pia (Figuras 5y 6). El tipo de sutura empleada fué el mismo
empleado en los casos anteriores. La paciente presentd
infeccion de la herida operatoria una semana despues de la
cirugia ameritando mas de 20 dias de tratamiento antibidtico
endovenoso y un aseo quirurgico durante el primer mes de
vida. A los 3 meses fue necesaria la instalacion de un sistema
derivativo ventriculoperitoneal por hidrocefalia presentando
varias hospitalizaciones durante el primer semestre de vida
por disfunciones y episodios convulsivos. Fallece a los 9 me-
ses de edad por hipertension endocraneana.

Caso 5

Se trata de femenina que nacié pretermino a las 34 sema-
nas de gestacion, con diagndstico antenatal de disrrafia cra-
neal. Se realiz6 tomografia de craneo al nacer confirmandose
la presencia de un encefalocele occipital gigante y disgenesia
de cuerpo calloso (Figura 7). Con un peso adecuado para su
edad gestacional de 2.100 gramos. En vista de prematurez y
peso al nacer la cirugia de difiere hasta los 12 dias de vida.
Se evidencié un saco con contenido encefalico aberrante en
su interior, poco vascularizado que se reseco. El cierre de
la duramadre se realizé con vicryl 4-0 y la piel con puntos

Figura 3. Meningocele occipital.

Figura 5. Meningocele occipital.

Figura 4. Postoperatorio de resecciéon de meningocele.

146

Figura 6. Postoperatorio de reseccién de meningocele.
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Figura 7. Voluminoso encefalocele occipital.

continuos emplenado nylon 4-0. El postoperatorio no tuvo
complicaciones. Es dada de alta a los 46 dias de vida con
controles con multiples especialidades. Actualmente, no ha
presentado ninguna complciacion postquirurgica y se mantie-
ne con neurorehabilitacion.

Caso 6

Se trata de paciente femenina, embarazo gemelar no con-
trolado, obtenida por cesarea a las 26 semanas de gestacion;
con un peso de 750 gramos (baja para su edad gestacional).
Se evidencia menigocele occipital e hidrocefalia asociada
por resonancia magnética que se realiza durante la primera
semana de vida. En vista de condiciones al nacer y de que
paciente ademas estaba siendo tratada por oftalmologia en
otro centro hospitalario por retionopatia del prematuro; se
difiere cirugia hasta los 2 meses de vida. Se realiza cierre del
defecto occipital (Figuras 8 y 9) e instalacion de derivacion
ventriculoperitoneal en el mismo acto operatorio.

La paciente amerité ser reintervenida por disfuncion
valvular mecanica distal debido a una hernia escisional en
herida abdominal. Posterior a esta revision la paciente evo-
luciona satisfactoriamente y es trasladada a otro centro para
continuar tratamiento con oftalmologia en donde permanece
actualmente. Aun en seguimiento.

Discusion

El encefalocele es un defecto del tubo neural que repre-
senta aproximadamente entre el 10% al 20% de todos los
disrrafismos®. Su ubicacién occipital es mas frecuente en
occidente mientras que las variedades frontoetmoidales son
mas comunes en el sur y en el sudeste asiatico'. Segun los
datos disponibles la ubicacion frontal del encefalocele es
mas comun en el sexo masculino mientras que el 70% de los

Figura 8. Meningocele occipital.

Figura 9. Diseccién de saco de meningocele.

occipitales aparecen en las nifias. De cualquier forma pare-
ce coincidir con nuestro medio ya que en nuestro pequefo
grupo de pacientes todos las disrrafias craneales fureron de
ubicacion occipital y de sexo femenino.

Las causas exactas del encefalocele son desconocidas
pero probablemente son multifactoriales incluyendo tanto
factores genéticos como ambientales. Los pacientes con his-
toria familiar de defectos del tubo neural son mas propensos
a desarrollar encefalocele. Ciertas investigaciones como la de
Yucetas y cols., han reportado que algunas infecciones como
la rubedla, la toxoplasmosis, el citomegalovirus y el virus del
herpes pueden jugar un rol importante en la genésis de esta
patologia'. En nuestra serie de pacientes no encontramos
infecciones materno fetales asociadas sin embargo, si coe-
xistieron varias otras malformaciones congénitas como age-
nesia del cuerpo calloso, malforamacién de Dandy-Walker,
hidrocefalia e incluso un caso con malforaciénes cardiovas-
culares como hipertrofia septal severa y disfuncion diastélica
ventricular izquierda leve.

Todos los pacientes de esta serie fueron diagndsticados
de forma antenatal con ecografia y a una de las pacientes se
le realizé resonancia magnetica fetal. Por eso pordemos con-
siderar que la ecografia obstétrica sigue siendo un método util
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Propuesta de esquema de manejo de casos. (RM: Resonancia magné-
tica; TAC: tomografia; DVP: Derivacién ventriculoperitoneal).

para el diagndstico prenatal de las disrrafias. Su eficacia esta
basada en la capacidad de identificar y visualizar un defecto
craneal e incluso el grado de herniacién de tejido encefalico
fuera del créneo alcanzando hasta 80% de sensibilidad'’.

El tratamiento del encefalocele es quirdrgico, el objetivo
es reparar el defecto con un cierre dural hermético, elimi-
nar el exceso de piel y remover todo el tejido no funcional
posible. El abordaje es usualmente abierto’. EI momento
adecuado para la cirugia depende del lugar y circunstancia
de nacimiento del paciente, del tamafno del encefalocele,
su localizacion, si se encuentra o no cubierto de piel y de la
presencia de complicaciones asociadas; la mayoria puede
diferirse sin emporar el prondstico'®. Sin embargo, el periodo
mas apropiado es aquel entre el nacimiento y los primeros 4
meses de vida'®. En nuestro centro los pacientes intervenidos
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tuvieron entre 2 y 60 dias de vida al momento de la cirugia
con una media de 14 dias. El paciente que se opero a los 2
meses de vida resulté ser un prematuro de 27 semanas en
el que se difirié el procedimiento por bajo peso y condiciones
generales durante sus primeros dias de vida.

La cirugia representa un desafio tanto para el cirujano
como para el anestesista. Debe considerarse la pérdidda de
grandes cantidades de liquido cefalorraquiedeo, pérdidas
sanguineas, el mantenimiento de la temperatura corporal, la
posicion prona y todas sus complicaciones asi como también
asegurar la posicion del tubo endotraqueal®. El contenido de
grandes cantidades de liquido cefalorraquideo en el encefa-
locele debe considerarse como un tercer espacio por lo tanto,
debe asegurarse la administracion de fluidos endovenosos
para compensar ésta pérdida durante la cirugia''. De los 6
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Tabla 1. Resumen de casos presentados

maturo

Caso Sexo/EG Malformaciones aso- Otras cirugias Secuelas Estado
ciadas
1 Femenino 36 semanas Hidroefalia, displasia Instalacion de DVP Epilepsia estructural y re- Viva
cerebelosa y agene- traso global del desarrollo
sia de cuerpo calloso
2 Femenino 38 semanas Hidrocefalia e hidro- Instalacién de DVP, ble- Epilepsia estructural y re- Viva
nefrosis farorrafia, revisiones de traso global del desarrollo
DVP
3 Femenino 37 semanas Dandy Walker Instalacion de DVP, re- Retraso desarrollo psico- Fallecida
sutura por deshiscencia, motor, hipotonia central
disfuncidon valvular me- secundaria
canica
4 Femenino 37 semana  Hipertrofia septal se- Aseo quirurgico de herida Retraso global del desarro- Fallecida
vera, disfuncion dias- operatoria, Instalacion llo, transtorno de deglucion
télica ventricular iz- DVP y succion
quierda leve y ductus
arterioso persistente
5 Femenino 34 semana  Digenesia de cuerpo Ninguna Transtorno de succion y Viva
calloso deglucion
6 Femenino 26 semana  Retinopatia del pre- DVP simultanea a ence- Retinopatia del prematuro  Viva

falocele
DVP: Derivacion ventriculoperitoneal; EG: edad gestacional; Sem: semanas.

pacientes en la presente serie, 4 se intubaron en posicién
supina con la cabeza sostenida y extendida fuera de la mesa
operatoria, los otros 2 pacientes fueron intubados con la ca-
beza lateralizada. La técnica utilizada fue la misma descrita
ampliamente en la bibliografia; con instrumental microquirdr-
gico, uso de magnificacion y evitando el uso de latex en el
quiréfano''. Todos los pacientes fueron posicionados decubito
prono, en los casos de defectos gigantes se tuvo el apoyo de
otra persona soteniendo el saco al momento de realizar la as-
pepsia en la piel y la colocacién de los campos estériles con
el objetivo de evitar la rutura del mismo con la movilizacién.
Se realizé una incision en hojal por dentro de los bordes
del saco donde todavia hubiese piel competente para el
futuro cierre; esto con la intencidon de que no quedaran los
bordes libres a tension para la sutura y aumentar el riesgo
de dehiscencia. Se procedié a disecar la piel y el saco dural
para su posterior evacuacion a travez de una incision con
bisturi o puncién con aguja nimero 18. Una vez expuesto el
interior del saco si se trataba de un encefalocele se procedié
a coagular y eliminar el tejido neuroldgico displasico con
una respectiva ligadura cuando fuese necesario. En caso de
encontrar algin seno venoso no se coaguld ni se cortd. Se
diseco el tejido hasta exponer el defecto 6seo respectivo. El
cierre hermético de la duramadre se realiz6é con una sutura
continua con prolene 4-0; este paso constituye un elemento
fundamental para evitar una fistula de liquido cefalorraquideo
o deshicencias con o sin infecciones del sitio operatorio®. El
tejido celular subcutaneo fue suturado con puntos separados
de vicryl 4-0 cuando fuese necesario y la piel en la mayoria
de los casos fue rafiada con puntos continuos con sutura de
nylon 4-0. Todos los pacientes cursaron el postoperatorio
inmediato en cuidados intensivos neonatales con manejo es-
tricto de estado hemodinamico, control del dolor y tratamiento

de las patologias asociadas de cada paciente.

De acuerdo a la literatura, los pacientes con encefalocele
pueden asociar hidrocefalia en el 60% a 90% y convulsiones
en el 17% de aquellos con encefalocele de localizacién oc-
cipital*'. La patogénesis de la hidrocefalia en pacientes con
encefalocele estad poco clara. Tully y cols., explicaron que
la aparicion de hidrocefalia tenia una base genética y que
usualmente estaba asociada a otros sindromes?. Protzenko
y cols., también observaron que la presencia de la malfor-
macion de Dandy-Walker podia causar una obstruccién de
la salida de liquido cefalorraquideo del cuarto ventriculo
y explicar la aparicion de hidrocefalia?®24. Por el contrario,
Lober describié que la mayoria de pacientes desarrolla-
ban hidrocefalia secundaria después de la correccion del
encefalocele®. De acuerdo con algunos investigadores, la
resecccion quirdrgica del encefalocele puede alterar el flujo
de liquido cefalorraquideo u obstruir el seno sagital una vez
cerrado el saco®?2,

El tratamiento usualmente recomendado para la hidroce-
falia en la mayoria de las series de disrrafias craneales es la
derivacion ventriculoperitoneal. Algunos autores recomiendan
su instalacion antes de la correccién del encefalocele?. Otros
consideran que cuando hay hidrocefalia preoperatoria ésta
debe tratarse de forma simultanea con la intervencion del
encefalocele®- Sin embargo, la mayoria ha reportado que el
tratamiento de la hidrocefalia debe llevarse a cabo después
de la cicatrizacion de la herida del encefalocele para asi evitar
el riesgo de infeccion®.

Cinco de los seis casos presentados ameritaron la instala-
cién de una valvula derivativa ventriculoperitorneal por hidro-
cefalia, s6lo uno de ellos presentd hidrocefalia al nacer y en
este caso de decidio la instalacidon de un sistema derivativo
en el mismo acto quirdrgico en el que se realizd la reseccion
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del encefalocele, los demas fueron insertados dias después
del cierre del defecto occipital con un promedio de 34 dias
post cierre de encefalocele. Entre las malformaciones asocia-
das que presentaron los pacientes se reportaron agenesia del
cuerpo calloso y Sindorme de Dandy-Walker principalmente.

Dentro de las complicaciones observadas en nuestro cen-
tro las mas comunes resultaron ser las disfunciones valvula-
res. Solo dos de los pacientes presentaron infeccidon con o sin
deshicencia de la herida. El inidice de mortalidad descrito en
la literatura es variable. Rehman y cols., reportaron un 2%,
mientras que Kabré y cols., reportaron 16%*” y Kotil y cols.,
encontraron 33,3%%. De los 6 casos operados desde 2018;
dos de ellos fallecieron por casuas aparentemente asociadas
a la hidrocefalia.

Conclusion

El encefalocele es una disrrafia craneal poco frecuente;
cuya localizacién mas habitual es la occipital, apareciendo
mas comunmente en el sexo femenino. Su etioldgia es
multifactorial y aun no precisada. El diagnéstico puede ha-
cerse antenatal a través de métodos como la ecografia y la
resonancia fetal. El tratamiento es quirurgico y debe hacerse
lo mas pronto que permitan las condiciones del paciente y
del medio hospitalario. Dentro de las complicaciones y las
patologias asociadas estan la hidrocefalia, la infeccién de
herida operatoria, el retraso global del desarrollo y la epilepsia
estructural.

Posterior a la presentacion de casos y revision de la litera-
tura se propone una aproximacioén de algoritmo de manejo de
esta patologia como la que se platea en el siguiente grafico.
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