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I.-MARCO TEORICO.
Introduccién

Las lesiones congénitas de la linea media nasofrontal, incluyen quistes dermoides,
gliomas nasales y encefaloceles. Estas son anormalidades congénitas raras, se
estiman que estas ocurren en 1:20,000 a 40,000 nacimientos. Aunque son raras,
estos desordenes son clinicamente importantes, por su potencial conexiéon con el
sistema nervioso central. La biopsia de las lesiones con comunicacién intracraneal,
producen fistulas de liquido cefalorraquideo o meningitis. El tratamiento de estas
masas es la reseccion quirdrgica. Debe de conocerse antes de la cirugia su
comunicacion intracraneal para manejo conjunto con neurocirugia y planear la
craneoplastia. (1)

El diagndstico diferencial de las masas de la linea media frontonasal incluye lesiones
inflamatorias, deformidad por trauma, neoplasias benignas y malignas

El quiste dermoides se presenta como una masa sobre el dorso nasal o intranasal,
con un orificio 0 un tracto sinuoso abierto sobre el dorso nasal, con glandulas pilosas
abiertas al exterior, con descarga de pus o material sebacea.

Los gliomas nasales son masas firmes no pulsatiles, presentes sobre el dorso nasal y
se originan desde la pared lateral del dorso nasal, tienen telangiectasias sobre el
recubrimiento de piel y no crecen con la compresion bilateral de las venas yugulares
(maniobra de Furstenberg). Los encefaloceles se presenta como una masa que
ensancha el dorso nasal, azul, pulsatil compresible, transiluminan, crecen con el
llanto o la compresién bilateral de las venas yugulares o bien una masa intranasal
que se origina desde la lamina cribosa. Para la comprension de las lesiones
congénitas de la linea media nasofrontal, es necesario el entendimiento del
desarrollo embriolégico de la nariz. (2)

Embriologia de la nariz

El periodo critico en el desarrollo embriolégico de la cara es en las primeras doce
semanas de desarrollo fetal. Entre la tercera y cuata semana de crecimiento fetal el
tejido neural se pliega y forma el tubo neural sobre el aspecto dorsal del embrion. El
cierre medial del tubo neural del embrion se extiende de craneal a caudal. El
elemento clave para el entendimiento del desarrollo facial incluye la nariz, y son de
importancia de las células de la cresta neural. En muchas partes del cuerpo las
células de la cresta neural se involucran en la formacibn de componentes
ectodérmicos, pero en la cara forman principalmente células mesenquimatosas que
proveen de hueso, cartilago y musculos de cara. La nariz es uno de los primeros
organos que se desarrollan en el embrion humano. Durante la tercera semana de la
gestacion, surgen del proencéfalo dos engrosamientos epiteliales llamadas placodas
olfatorias, separadas por la masa de tejido del proceso frontal. Durante la cuarta
semana, la periferia de las placodas olfatorias toman la forma de herradura y su
centro se hunde para formar los mamelones olfatorios, cuyos crecimientos
progresivo dorsocaudal hace que se aproximen a la linea media sobre el techo de la
cavidad bucal, hasta que un epitelio muy delgado los mantenga separados. Los



mamelones olfatorios dividen la porcién caudal terminal del proceso frontonasal en
una parte medial y otra lateral. El proceso medial nasal crece mas rapido que los
laterales, y se unen en la linea media para formar la columnella y el proceso maxilar.
En la tercer semana de la gestacion se acercan los procesos maxilar y mandibular
del primer arco branquial a la pared lateral nasal del proceso frontonasal, y su
crecimiento lleva a la fusién del proceso maxilar con el nasal medial para completar
los limites inferiores del vestibulo y las alas nasales. La unidon y constante
compresion en la linea media de los mamelones olfatorios da como resultado la
formacion del tabique nasal primario. Durante este estadio, la nariz se abre
directamente a la cavidad bucal y la lengua yace sobre las coanas. Durante la
séptima semana de la gestacion, cada proceso maxilar avanza desde la porcion
maxilar avanza desde su porcion lateral, para fusionarse primero con el proceso
nasal lateral y luego con el proceso nasal media, terminado con el proceso maxilar
del lado contra lateral, lo cual origina la configuracion externa de la nariz y la
formacioén de las narinas (3-7)
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Figura .1

Durante la formaciébn de la base de craneo y la nariz las estructuras
mesenquimatosas origina algunos centros que eventualmente se fusionan y se
osifican. Después de la fusibn se reconocen espacios entre estos elementos los
cuales son de importancia para el desarrollo de las masas congénitas de la linea
media frontonasal. Estos elementos incluyen fonticulos frontalis, el espacio prenatal y
el foramen cecum. El fonticulos nasofrontalis es el espacio entre frontal y los huesos



nasales. El espacio prenasal es entre los huesos nasales y la capsula nasal; el
precursor del septum y cartilagos nasales (3-7) Figura 2.
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Durante el desarrollo fetal estos espacios normalmente se fusionan y se osifican. El
desarrollo anormal de estas estructuras es considerada como causa de la
formacion de dermoides, gliomas, y encefaloceles de la nariz (3-7) Figura 3
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Quistes de senos dermoides

Los quistes dermoides nasales estan constuidos por elementos ectodérmicos y
mesodérmicos, incluyen foliculos pilosos, glandulas sudoriparas, glandulas sebaceas
(8-5).

Los quistes de senos dermoides son las mas comunes dentro de las lesiones
congénitas de la linea media nasonfrotal. Muchas estan presentes al nacimiento,
pero algunos se manifiestan hasta la edad adulta. Pueden existir aislados o con un
tracto sinuoso abierto a la piel. Esta constituye aproximadamente 1% a 3% de todos
los dermoides, pero del 4% al 12% de los dermoides de la cabeza y cuello (8-5).

El quiste dermoides es firme, de lento crecimiento, no transilumina, no es
comprimible, no aumenta de volumen con el llanto ni con la maniobra de Furstenberg.
La lesibn puede encontrarse desde la glabela hasta la punta nasal, y presentar
descarga de secrecion sebacea o purulenta, e inclusive pueden desarrolla infeccion
Figura 4 y subsecuentemente osteomielitis 0 meningitis. Los quistes dermoides
pueden presentar conexion intracraneal en un 20% a 45%.La asociaciébn con
anormalidades congénitas ocurre entre 5% a 41% de los casos, incluye atresia aural,
retardo mental, anormalidades de la columna vertebral, hidrocéfalo, hipertelorismo,
microsomia hemifacial, albinismo, agenesia del cuerpo calloso, atrofia cerebral,
lipoma lumbar, quiste dermoides del I6bulo frontal, anormalidades de las arteria
coronaria, labio y paladar hendido, fistula traqueoesofagica, anormalidades
cardiacas, genitales y cerebrales. No se conoce un sindrome asociado a esta
anormalidad. (8-5)

La tomografia computada es empleada para visualizar los defectos 6seos de la base
de craneo. Una cresta galli bifida y un foramen cecum grande, sugiere involucro
intracraneal. Los falsos positivos y falsos negativos en la afeccion intracraneal no
son infrecuentes. La imagen de resonancia magnética es mas sensible y especifica
para visualizar tejidos blandos con extension intracraneal. Los quistes dermoides
aparecen muy hiperintensos en T1 IRM (8-5) Figura b

Figur4
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Gliomas nasales

Los gliomas nasales (heterotopia cerebral nasal) es una masa rara del desarrollo.
Los gliomas se desarrollan de elementos neurogliales de las células de la glia en
un matriz de tejido conectivo con o sin conexién fibrosa a la dura. El termino glioma
nasal es poco correcto para designar a masas que no cuentan con datos de
neoplasias. Los gliomas nasales pueden ser intranasales en un 30%, extranasales
en 60% y combinada en un 10%, otras muy raras localizaciones incluye labio, lengua,
nasofaringe y orofaringe, alrededor del 15% se conectan con la dura (16-22)...

Estas lesiones usualmente se presentan como masas rojas o azulosas a lo largo de
la sutura nasomaxilar o0 masa intranasal, se caracterizan por ser firmes, no
compresibles, no incrementan con el llanto, y no transiluminan vy la piel puede estar
cubierta por telangiectasia Figura 5. Puede relacionarse o no con hipertelorismo
secundario a el crecimiento de la masa. Los gliomas intranasales se originan de la
pared lateral de la nariz 0 menos frecuente del septum. El tipo intranasal se asocia
mas con la comunicacion con la dura 35% vy el tipo extranasal en un 9%. Es mas
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comun en hombres en una relacién 3:1 Los estudios de imagen se observa en la
tomografia computada una masa isodensa que ocasionalmente contiene
calcificaciones 0 cambios quisticos. Figura 6 La imagen de resonancia magnética
se observa como hiperintensa en T2 y con intensidad variable en T1 ya que revela
la comunicacion con el liquido cefalorraquideo (16-22).

Figura b

Glioma nasal en un nifio de 6 meses a nivel de glabella
Tomografia axial, la flecha indica la lesion

Figura 6
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Encefalocele nasal

Los encefaloceles son herniaciones extracraneales de las meninges y /o cerebro
gue mantiene conexion con la subaracnoides. Cuando éstos contienen solo
meninges se llama meningocele y cuando se incluye ademas cerebro, se llama
meningoencefalocele. Los encefaloceles son masas raras con una incidencia de 1:
35,000 nacidos vivos en el este de Europa, América, Australia, Japon, China, y en la
India, pero es mas comudn en el sureste Asiatico, y Rusia, con una incidencia de
hasta 1: 6,000 nacidos vivos. Ingraham y Matson dividen a los encefaloceles en
tres categorias: occipitale, sincipitales y basales. Los occipitales son los mas
comunes con 75%, sinsipitales 15%, o basales 10%. Estos son frontonasales 40% -
60% de los casos o hasoetmoidales 30% con un 10% combinado (23-30).

Los sincipitales son lesiones frontonasales que se presentan en la nariz, glabella o
frente. Las lesiones intracraneales usualmente se conectan a través de la lamina
cribosa. Suwanwela y Suwanwela dividen los encefaloceles nasales en
interfrontales, nasoetmoidales y nasoorbitales, basados en la proyeccién de la masa
entre la nariz y el hueso frontal, a lo largo del tamafio de la nariz o dentro y medial de
la orbita. Las lesiones basales se encuentran arriba del 10% de las lesiones y se
presentan intranasal o como masas nasofaringeas Los encefaloceles son masas
blandas, compresibles que transiluminan. Estas crecen con el llanto y con la
maniobra de valsalva Figura 7. Es caracteristica la prueba de Furstenberg, el
crecimiento de la masa con la compresién de las venas yugulares. También son
causa de hipertelorismo. Las masas intranasales se originan mediales a la cavidad
nasal, contrario a los gliomas nasales que se origina lateral a la cavidad nasal. El
origen de los encefaloceles es similar a los gliomas. Una falla en el cierre del
fonticulo frontalis con la consecuente herniacion del contenido intracraneal (23-30).
Tiene una alta asociacion con malformaciones intracraneales que incluyen quistes
intracraneales, agenesia del cuerpo calloso, lipomas interhemisfericos, hendiduras
faciales y esquincecefalia. Los datos de imagen incluyen masa de tejidos blandos
gue se conectan con el espacio subaracnoideo via espacio foramen cecum vy se
extiende a la glabella o dentro de la cavidad nasal. La imagen de resonancia
magnética es la modalidad de eleccién para la evaluacién inicial por que ayuda a
determinar el tamafio, extension y la naturaleza del contenido del encefalocele
Figura 8 y la asociacién con otras malformaciones, son hiperintensos en T2, la TC
ayuda a demostrar los cambios 6seos que sugieren extension intracraneal, cresta
galli bifida o ausente, ausencia de lamina cribosa o hueso frontal. Ocasionalmente
en los encefaloceles se dificulta realizar el diagnéstico diferencial con gliomas
nasales y es necesario realizar inyeccion intratecal de material de contraste que
demuestra su conexién con el espacio subaracodeo, cosa que no tiene el glioma
nasal (23-30).
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Figura 7

Encefalocele nasoetmoidal en un nifio de 10
afos

Imagen de resonancia T1, las flechas
indican la lesion

Encefalocele frontonasal en nifia de 5
afios en la linea media. Imagen de
resonancia corte sagital, la flecha
indica la masa, ademas de la agenesia
del cuerpo calloso

Figura 8
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JUSTIFICACION:

Las lesiones congénitas de la linea media nasofrontal, incluyen quistes
dermoides, gliomas nasales y encefaloceles. Aunque se consideran raras estas
lesiones en otros paises; en México al igual que algunas partes de Asia y
América del sur muestran una incidencia mucho mayor, principalmente los
encefaloceles. Estos desordenes son clinicamente importantes, por su
potencial conexion con el sistema nervioso central, el mal abordaje
diagnostico pone en riesgo al pacientes de importantes complicaciones, la
biopsia de las lesiones con comunicacion intracraneal, producen fistulas de
liquido cefalorraquideo o meningitis. EI abordaje para el diagnéstico de estas
lesiones, no es facil para el clinico, ya que existen varias entidades que se
manifiestan como tumoracién a éste nivel y un mal abordaje inicial, puede
desencadenar resultados con mucha morbilidad para el paciente, de ahi la
importancia de familiarizarse con ellas. El tratamiento de estas masas es la
reseccidon quirdrgica, con manejo multidisciplinario en la que participan
neurocirugia, cirugia plastica, otorrinolaringologia, entre otras.

En el hospital no existe un estudio que aborde éstas lesiones congénitas,
debido a su complejidad diagnéstica, es de gran importancia evaluar las
caracteristicas de presentacion de estas lesiones en nuestro hospital.

OBJETIVO GENERAL:

Determinar la prevalecia de estas lesiones en nuestro hospital
Establecer relacion con otras malformaciones asociadas



Il.- Metodologia:

Lugar: El estudio se realiz6 en el servicio de Otorrinolaringologia del
Hospital Infantil de México Federico GOmez; que es una institucion de
tercer nivel de atencién, de referencia nacional dependiente de la Secretaria
de Salud.

Disefio del estudio: Transversal retrospectivo.
Poblacion: Pacientes masculinos y femeninos de 1 mes a 13 afios de
edad con lesiones congénitas de la linea media nasofrontal, atendidos en el

hospital infantil entre 1990 a 2005.

Muestra: Se obtuvo mediante un muestreo no probabilistica de casos

consecutivos.

5. Criterios de Inclusion:

-Pacientes con algun tipo de lesion de la linea media nasofrontal atendidos

en el Hospital Infantil.
-Pacientes sometidos a tratamiento quirargico.
-Pacientes con expedientes clinicos completos.

6. Criterios de Exclusion:

-Pacientes con diagnostico de encefaloceles occipitales.

7. Variables del estudio:

Sexo: Caracteristica fenotipica que distingue masculino, femenino.
-Escala de medicion: variable cualitativa nominal.
-Categorias: masculino, femenino.

Edad al diagnéstico: tiempo desde el nacimiento hasta cuando se realizé el

diagndstico.
-Escala de medicion: variable cuantitativa discreta.
-Categorias: meses y afos.

Procedencia: Lugar de origen de las personas.

-Escala de medicion: variable cuantitativa discreta.
-Categorias: estado de la republica.

Motivo de consulta: Causa por la que una persona acude a revision medica.
-Escala de medicion: variable cualitativa nominal.




-Categorias: tumoracion, obstruccion nasal, otros.

Diagnostico Histopatoldgico: Resultado de la revision de los tejidos obtenidos
durante la intervencion quirurgica, bajo microscopio y tinsiones especiales
por un medico especialista en el area.

-Escala de medicion: variable cualitativa nominal.

-Categorias quistes dermoides-epidermoide, encefalocele nasofrontal, gliomas
nasales.

Tratamiento quirdrgico:  conjuntos de medios de intervencién que se utiliza
para curar o aliviar alguna enfermedad.

-Escala de medicion: variable cuantitativa nominal.

-Categorias: abordajes bicoronal y osteoplastia, craneotomia y osteoplastia,
rinotomia lateral, otros.

Evolucién Posquirdrgica: proceso de cambios continuos y progresivos de un
organismo que se somete a una intervencion.

-Escala de medicion: variable cualitativa.

-Categorias: recurrencias expresado como presenta o ausente.

Hallazgos radiol6gicos: Datos importantes encontrados en los estudios de
imaginologia en pacientes con alguna malformacién craneal.

-Escala de medicion: variable cualitativa.

-Categorias: presencia 0 ausencia de quistes temporales, agenesia del cuerpo
calloso, hidrocefalia otras.

8. Descripcion general del estudio:

Se localizaron y revisaron los expedientes de los pacientes que cumplen con
los criterios de seleccidn. Se registraron los datos pertinentes en la hoja de
recoleccion de datos disefiado para este estudio. ( Anexo 1)

9. Aspectos Eticos:

En virtud de ser este un estudio retrospectivo con base a la revision de
expedientes clinicos, se considera sin riesgo, motivo por el cual no fue
necesario el consentimiento informado de los pacientes ni los padres.

10. Analisis estadistico:

Por medio del paquete estadistico para las ciencias sociales (SPSS) version
13.0 se realizo una estadistica descriptiva que incluyo a la mediana como
medida de tendencia central y la distribucion de frecuencia y proporcion como
medida de dispersion.



Il Resultados:

Se realizo una revisién de expedientes clinicos desde 1990 al 2005, encontrando
38 expedientes de 67 revisados, se excluyeron 29 expedientes por corresponder
al diagnostico de encefaloceles occipitales. La prevalencia fue 38 casos en 15 afios

La distribucién por sexo de las lesiones de la linea medio nasofrontal en general fue
ligeramente mayor en el sexo femenino con 22 casos Yy masculino 16 casos
Grafica.l

Grafica 1.- Sexo de 38 pacientes con lesiones de la linea media
nasofrontal en el servicio de ORL del HIMFG

Distribucion por sexo
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La edad de los pacientes con lesiones de la linea medio nasofrontal fue la
siguiente: menores de 6 meses 16 casos, seguidos de los nifios de entre 7 a 12
meses y 13 a 24 meses con 7 casos cada uno, con menos frecuencia se observo en
los nifios de entre 25 a 32 meses y mayores de 33 meses con 5y 3 respectivamente
Grafico.2.
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Grafica 2.- Edad de 38 pacientes con lesiones de la
linea media nasofrontal (meses) en el servicio de ORL del HIMFG

Distribucién por edad
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La procedencia de la mayoria de los pacientes es del Estado de México con 10
casos, seguido de el Distrito federal 8 casos, Chiapas y Veracruz con 4 casos,
Guerrero 3 casos, Guanajuato, Hidalgo y Tlaxcala con 2 casos y Puebla, Michoacan
y Durango con 1 caso Grafico.3.

Grafico 3.- Procedencia de 38 pacientes con lesiones de la linea media
nasofrontal en el servicio de ORL del HIMFG
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El promedio de la edad de la madre de los pacientes con lesiones de la linea media
nasofrontal fue de 27 afios rango de 18 a 46 afos, en la Grafico. 4 se observa el
rango de distribucion.

Grafico 4.- Edad de la madre de 38 pacientes con lesiones de la linea media
nasofrtontal en el servicio de ORL del HIMFG

Distribucion de la edad de la madre
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El motivo de consulta predomind la presencia de la tumoracion de la linea media
nasofrontal con 36 casos 95%; la obstruccion nasal fue motivo de consulta en 2
casos para un 5%.
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Las lesiones de la linea media nasofrontal encontradas fueron encefaloceles,
gliomas y quistes dermoides, en nuestra revision predomind los encefaloceles
Grafico.5

Grafico 5.- Diagnostico Histopatolégico de 38 pacientes con lesion de la linea
media nasofrontal en el servicio de ORL del HIMFG

Diagnéstico histopatologico
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Dentro de la clasificacion de los encefaloceles sincipitales, en nuestra serie de 28
casos se encontraron 15 fueron de localizacion nasoetmoidal, 10 nasofrontal dos
casos nasoorbital y un caso nasofaringeo y palatino. Grafico. 6

Grafico 6.- Clasificacion de 29 pacientes con encefaloceles sincipitales en el servicio
de ORL del HIMFG
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Dentro del tratamiento quirdrgico empleado el abordaje bicoronal y osteoplastia fue
los mas frecuentes con 13 casos, seguidos por la craneotomia y osteoplastia con 11

casos. Grafico .7

Grafico 7.- Tipos de manejo quirdrgico en 38 pacientes con lesiones de la linea

media nasofrontal en el servicio de ORL del HIMFG
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El seguimiento se realizo en 33 casos y en 5 el control se realizo en otro hospital,
de los 33 casos de seguimiento se encontrd recurrencia 11 casos 33% y sin

recurrencia en 22 casos 67%
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De los 38 pacientes con lesiones de la linea media nasofrontal, solo a 31 se les
realizé algun estudio de imagenologia; a 23 casos de encefalocele nasofrontal, 6 de
quiste dermoides-epidermoides y 2 gliomas nasales.

Los 6 pacientes con quistes dermoides-epidermoides y los 2 pacientes con
gliomas nasales, que se les realizaron estudios de imagen no presentaron alteracion
asociada a nivel del sistema nervioso central. Los 23 pacientes con encefalocele
que se les realiz6 estudio de imagen 12 casos no presentaron alteracion asociada a
nivel del sistema nervioso central y 11 casos si presentaron alguna alteracion
asociada; encontrando 5 casos con hidrocefalia y/o quistes temporales u occipitales
y 6 casos con agenecia del cuerpo calloso mas hidrocefalia Grafico .8.

Grafico 8.- Resultados de estudio de imagen de S.N.C. de 31 pacientes con lesiones
de la linea media nasofrontal en el servicio de ORL del HIMFG

ONormales

B Agenecia del cuerpo calloso y/o hidrocefalia

OHidrocefalia y/o quiste
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IV.- DISCUSION:

Las lesiones congénitas de la linea media nasofrontal que comprenden quistes
dermoides, gliomas y encefaloceles, son raros. Su incidencia se estima 1:20000 a
1:40000 nacimientos *®. No existe predileccion por sexo ™ En nuestros casos se
presentd un ligero predominio para el sexo femenino con 58% contra 42% para el
sexo masculino.

La edad de presentacion mas frecuente de estas lesiones es en los primeros meses
de vida, aun gue pueden reconocerse en la infancia temprana o a la edad adulta en
raros casos 3% En ésta serie se encontrd que la edad de presentacién predominé
en los menores de seis meses con 16(42%) casos, sumando los casos de siete
meses a veinticuatro meses se encontraron 14 (36%) casos, el resto 8 casos se
presenté en mayores de 24 meses; similar a los reportado en la literatura; solo un
caso de quiste dermoides se diagnostico a los 13 afios.

La procedencia de la mayoria de los pacientes de nuestra serie fue: del Estado de
México y Distrito federal con 10 y 8 casos respectivamente, Chiapas, Veracruz 4
casos cada uno, Guerrero 3 casos, Guanajuato, Hidalgo y Tlaxcala 2 casos de cada
estado y por ultimo un caso para Puebla, Michoacan y Durango.

El promedio de la edad de la madre se encontrd en 27 afios, que corresponde a la
edad productiva de la mujer, no se encontraron autores que relaciones la edad de la
madre con la predisposicion a el desarrollo de estas malformaciones. La
presentacion clinica de esta entidad puede ser como una masa desde la region de la
glabela hasta el area de la punta nasal y/o obstruccién nasal ®. El principal motivo de
consulta en nuestra serie de pacientes fue la presencia tumoral en 36 (95%) casos,
seguido de la obstruccién nasal con 5(5%) casos. Dentro de las lesiones congénitas
de la linea media nasofrontal la proporcién entre ellas varia de un autor a otro, por
ejemplo, Reza Rahbar en 16 casos de encefaloceles y gliomas nasales muestra 10
casos de gliomas y 6 encefaloceles ©®?, Fernandez en 6 casos reporta 5 quiste
dermoides y un meningioma ®® En ésta serie en el diagnéstico histopatolégico
encontramos un predominio de encefaloceles en 29 casos, seguido de quistes
dermoides-epidermoides con 6 casos y 2 gliomas nasales. Dentro de las clasificacion
de los encefaloceles frontoetmoidales; se describen nasofrontales, nasoetmoidales,
nasoorbitales; encefalocele basal, transetmoidal, esfenoetmoidal, trasesfenoidal y
frontoesfenoidal ®® La frecuencia de cada una se reporta a la variedad
frtontoetmoidal como la mas comin con un 87% ©® aun que otros reportes
mencionan a la variedad nasofrontal como las mas comdn con 40% a 60%. En
nuestra serie de caso se encontr6 al variedad frontoetmoidal en 60%, seguido a la
nasofrontal 29%, nasoorbital 7% y nasofaringea 4%.
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El manejo de estas lesiones congénitas de la linea media nasofrontal es
multidiciplinario; la reseccion quirdrgica es el tratamiento de eleccién. El abordaje
quirtrgico que pueden emplearse va desde la rinoplastia abierta, rinotomia lateral,
incisién bicoronal e inclusive manejo endoscopico y varia de acuerdo a la experiencia
de cada autor, Rahbar 16 casos de gliomas y encefaloceles, empled 6 craneotomias,
3 rinotomia externa,2 rinoplastia abierta, un abordaje trans-oral y 4 reseccién
endoscépica ®Y' Fernandez en 6 casos realiz6 incision directa en 2 casos, rinoplastia
abierta en 2 casos, un craneotomia y un abordaje bicoronal ®? El abordaje
empleado en nuestra serie el abordaje fue: bicoronal y osteoplastia 13 casos,
craneotomia y osteoplastia en 11 casos, rinotomia en 8 casos y otros
procedimientos 6 casos. La recurrencia varia segun las distintas series y manejo
quirrgico; se estima entre el 5% al 28%°? En estos 38 casos la recurrencia se
presentd en 33%, ligeramente superior a lo reportado en la literatura.

Dentro de las lesiones congénitas de la linea media nasofrontal, la asociacion con
otras anomalias intracraneales se observa con mayor frecuencia en los
encefaloceles, ocurriendo de un 30% a 40% de los casos; entre las que se
encuentran quistes intracraneales, agenesia del cuerpo calloso, hendiduras faciales y
esquizencefalia ® De los 38 casos encontrados, solo a 31 se les realizo algin
estudio de imagen; 23 encefaloceles, 6 quistes dermoides-epidermoides y 2 gliomas;
de los 23 casos de encefaloceles 12 (52%) no presentaban malformacion del sistema
nervioso central asociado y 11 (47%) si presentaba alguna malformacién asociada; 5
casos con hidrocefalia y/o quiste temporal u occipital y 6 casos con agenesia del
cuerpo calloso y hidrocefalia; estos es similar a lo reportado en la literatura ©.
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V.- CONCLUSIONES:

Las lesiones congénitas de la linea media nasofrontal son poco frecuentes;
aunque en la literatura se ha reportado con mayor frecuencia en la regién
Asiaticay América del sur, nuestra prevelencia fue de 38 casos en 15 afos.
Las lesiones de la linea media nasofrontal en la mayoria de los casos el
diagnéstico se realiza en los primeros meses de vida.

La media de la edad de la madre de los nifios con estas lesiones se encuentra
en la edad reproductiva.

La presencia de la masa a nivel nasofrontal fue el principal motivo de consulta,
seguido de la obstruccion nasal

Dentro de los tipos de lesiones de la linea media nasofrontal el tipo mas comun
encontrado en nuestra serie fue los encefaloceles, seguido de los quistes
dermoides.

El tratamiento quirdrgico mas usado en nuestra serie fue el abordaje bicoronal
y osteoplastia y craneotomia y osteoplastia, esto debido a que un gran nimero
de ellos correspondian a encefaloceles.

La recurrencia en esta serie de caso fue de 33%; ligeramente superior a la
reportada a la literatura.

En el grupo de encefaloceles la variedad mas comun fue la frontoetmoidal,
similar a los reportes en la literatura.

Las malformaciones mas comunes asociadas en esta serie fueron la agenesia
del tallo cerebral, hidrocefalia y quistes temporales y/occipitales.
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Anexos 1
Cédula de recoleccion de datos de pacientes con
lesiones de la linea media nasofrontal revision 1990 a 2005
Departamento de otorrinolaringologia
del Hospital Infantil de México
“Federico Gomez”

Nombre Registro No. Paciente

Edad al Diagnostico meses
Sexo (M) (F)

Procedencia

Edad de la madre anos

Motivo de consulta

Tipo de lesion: Glioma nasal ( )  Encefalocele nasofrontal () Quiste dermoides ( )

Hallazgos Radiol6gicos

Tipo de a bordaje quirdrgico: Bicoronal y osteoplastia ( ) Craneotomia y osteoplastia ( )
Rinotomia externa( ) *otras ()
Evolucion Postquirdrgica: ~ Sin recurrencia ()  Recurrencia ()

Diagnostico Histopatoldgico:  Glioma nasal ( )

Encefalocele nasofrontal ( )
Quiste dermoide o epidemoide ( )

*(incision externa, trasnfacial degloving facial )
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