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Meningitis and nasal meningoencephalocele

Aportamos un nuevo e infrecuente caso de meningoen-
cefalocele nasal en un paciente de 65 afios de edad con
meningitis de repeticién. Revisamos el tema de los tumo-
res congénitos de la linea media facial. En este caso, nos
planteamos la duda en cuanto a su probable origen con-
génito o traumatico. A su vez, destacamos la importancia
social de una temida enfermedad como la meningitis,
tanto a titulo individual por sus secuelas, como epidemio-
I6gico, sobre todo en la infancia, y también en estos casos
de etiologia tan peculiar. Apuntamos las nuevas tenden-
cias de tratamiento quirurgico.

PALABRAS CLAVE:

Meningoencefalocele. Fistula nasal de liquido cefalorra-
quideo.

SUMMARY

We present a new and uncommon case of nasal menin-
goencephalocele in a 65 year-old patient with repetition
meningitis. We study the topic of the congenital tumours
of the middle facial line. In this case, the lesion can have
congenital or traumatic origin. In turn, we highlight the
social importance of a feared illness like the meningitis,
so much to individual title for their sequels, as epidemic,
mainly in the childhood and in these cases of etiologic
so peculiar. We say the new tendencies of surgical treat-
ment.
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Introduccion

El concepto de encefalocele se refiere a la herniacién
de contenido neural cefélico fuera del craneo. Las diferen-
tes acepciones dependen del contenido del saco herniario.
Asi hablamos de meningocele, si contiene tejido meningeo
exclusivamente; meningoencefalocele, si ademas contiene
tejido cerebral; y encefalomeningocistocele si comunica
con un ventriculo. Los encefaloceles tienen una etiologia
similar a los gliomas, quistes dermoides o fistulas craneofa-
ciales. Aunque no se haya demostrado una transmisién
familiar, la asociacién con otras enfermedades que tienen
un caracter genético, asi lo sugieren.

De todas las hernias de tejido neural, el 20% aparece
en el crdneo. De estas, el 15% son nasales. A su vez, los
encefaloceles nasales se pueden dividir en dos tipos: sinci-
pitales (60%) y basales (40%) (1).

Segun su localizacién, se clasifican en etmoidales ante-
riores, posteriores, esfenoidales y naso-orbitales (2).

Boonvisut y col. (3) revisan 120 casos clasificAndolos,
segun su anatomia y estructuras adyacentes implicados en:

Tipo I: Se trata de una simple apertura externa en el
hueso frontal, nasal, etmoidal, o en los huesos de la érbita;
tipo IA, la apertura se situa entre dos huesos de la zona;
tipo IB, la apertura se extiende transversalmente involu-
crando estructuras adyacentes.
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Tipo II: En este hay varios orificios en la region; tipo
IIA, todos ellos estan limitados a su origen; tipo 1IB, uno o
mas de estos orificios involucra a otras estructuras. Estos
autores llegan a distinguir hasta 14 subtipos.

La teoria congénita consiste en lo siguiente: durante la
gestacion se forma un diverticulo de duramadre desde el
"agujero ciego” (foramen caecum) hasta una region crucial
de la nariz situada entre las distintas placas ectodérmicas
Ilamada espacio prenasal. Este diverticulo normalmente se
separa del ectodermo y se retrae hacia adentro, cerrdndose
el defecto del craneo en el agujero ciego. Si no se produ-
ce dicha separacion, el ectodermo de superficie se retrae
hacia las proximidades de la nariz o del sistema nervioso
central y se producen tractos, senos o quistes dérmicos. Si
queda neuroectodermo en las regiones superficiales de la
nariz, con la obliteracién parcial o total de la conexién con
el sistema nervioso central, se produce un glioma nasal.
Cuando se mantiene la conexion con el SNC, se producen
encefaloceles nasofrontales, con herniacién del cerebro,
las meninges y la dura madre (Figura 1) (4).

Estas anomalias se pueden encontrar asociadas en un
porcentaje variable (6 a 40%), sobre todo cuando hay
extension intracraneal, a otras alteraciones faciales y del
primer arco branquial tales como hipertelorismo, paladar
hendido, microsomia hemifacial o senos branquiales; asi
como, en casos Mas graves, a retraso mental, hidrocefalia,
agenesia del cuerpo calloso, atrofia cerebral o presencia de
quistes dermoides en el I6bulo frontal (2, 3, 5, 6).
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Fig. 1: Representacion esquemdtica del desarrollo embriolégico del
espacio prenasal y de la permanencia de tractos que originan diferen-
tes malformaciones en la linea media facial.

Los encefaloceles intranasales pueden permanecer
ocultos clinicamente por afos. Los meningoencefaloceles
se expanden con las maniobras de Valsalva, la maniobra
de Furstenberg (aumento de tamario con la presion de las
yugulares) es positiva y se transiluminan, a diferencia de los
gliomas, que tienen un contenido mas denso. Los pacien-
tes pueden tener historia de rinorrea acuosa, porque a lo
largo del tiempo se producen pequeiios desgarros o infla-
maciones, que pueden abocar en episodios de meningitis
recurrente. Una raiz nasal ancha o un discreto o manifiesto
hipertelorismo pueden ser sus Gnicos indicios.

No es infrecuente ser diagnosticados casualmente al
confundirlos con un pélipo nasal y proceder a su extirpacion
(7,8,9). Estas maniobras, asi como la biopsia estan contra-
indicadas en todos los pacientes en los que se aprecie una
dehiscencia 6sea del techo de la fosa nasal. La TACy la RNM
facilitan su diagnéstico y deberian realizarse siempre que
se piense en cirugia nasal. Al menos, deben ser tenidas en
cuenta en cualquier procedimiento quirurgico sobre forma-
ciones polipoides, mas todavia, cuando son unilaterales.

Caso clinico

En nuestro caso, la solicitud de colaboraciéon con ORL se
produjo en un paciente varén de 65 afios de edad ingresado
en UCI por meningitis bacteriana neumocécica. Se encon-
traba en situacion de coma, fiebre alta permanente desde
diez dias antes, y empeoramiento progresivo de su situacion
general. El estudio radiolédgico mediante TAC y RNM, previo
y posquirurgico, ilustra este articulo (Figuras 2-7).

La familia del paciente nos relaté que éste habia
sido operado de sinusitis hace mas de 40 afos. El primer
episodio de meningitis se remonta a unos 20 afios antes,
resolviéndose con relativa facilidad con tratamiento anti-
bidtico. Frecuentemente, el paciente se quejaba de cefa-
leas. Preguntados por ello, los familiares refieren el hecho
curioso, de que, ocasionalmente y desde hacia muchos
aflos, tenia rinorrea acuosa como “agua clara” Unicamen-
te al inclinarse hacia delante y sélo por fosa nasal izquier-

Fig. 2: TAC coronal previo:
Formacién que ocupa el
etmoides anterior, en con-
tinuidad con el endocréneo
a través de una dehiscencia
sea del techo de la fosa nasal
izquierda.

Fig. 3: TAC coronal posquirur-
gico. Se aprecia la reseccion
del meningocele. La zona
cicatricial del etmoides ante-
rior incluye el injerto del cor-
nete inferior usado para sellar
la fistula.

Fig. 4: TAC coronal previo.
Extension del meningocele
hacia region de etmoides pos-
terior, con material inflamato-
rio retenido.

Fig. 5: TAC coronal posquirur-
gico de etmoides posterior.
Nétese la ausencia de cornete
inferior de la fosa izquierda
usado como injerto.

Fig. 6: RNM coronal previa. En
este tiempo RNM, el minin-
goecefalocele aparece oscuro;
por el contrario, los cornetes,
el moco y la congestin nasal
aparecen realzados. Se apre-
cia la continuidad del tejido
cerebral con la formacion
nasal, clave para el diagnds-
tico.

Fig. 7: RNM coronal pos-
quirdrgica. El etmoides est
vaco. Se aprecia una imagen
inflamatoria hiperdensa en
el tejido cerebral cercano a la
fistula. La fosa est taponada
con gasas.
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da. Esto lo atribuian a alergia o a catarros. A pesar de lo
sugestivo del sintoma, nunca habia sido diagnosticado de
fistula de liquido cefalorraquideo. Recientemente, apenas
dos meses antes, habia padecido un nuevo episodio de
meningitis, y éste de ahora era el tercero y mas grave.

La evolucién de esta ultima meningitis fue dramatica.
Inicialmente ingresé con un cuadro de cefalea intensa, fie-
bre y signos meningeos leves. La puncion de LCR evidencio
400 células LPN. Se instauré un tratamiento antibiotico y
permanecié ingresado. El cultivo dio posteriormente posi-
tivo a S. pneumoniae.

La evolucion fue desfavorable y cuatro dias mas tarde la
fiebre aumento, desarrollé una hemiparesia en izquierda,
entrando en coma. Una nueva puncién de LCR proporcio-
no6 28000 LPN (francamente purulento). Pas6 directamente
a UCI, pautandose antibioterapia de amplio espectro y a
altas dosis.

En los dias posteriores no se obtuvo mejoria alguna,
permaneciendo en coma y con fiebre alta. Ante esta evo-
lucion desfavorable, se decidié intervenir quirtirgicamen-
te. Se realizd extirpacion de la formacién descrita en las
imagenes y sellado de la fistula de liquido cefalorraquideo
con un amplio injerto de cornete inferior. Se utilizd un
taponamiento con gasa de borde empapada en antiséptico
como soporte de dicho injerto en la neo-cavidad etmoidal
postquirurgica, completandose el taponamiento del resto
de la fosa nasal. El taponamiento se mantuvo durante 20
dias, con cambios semanales, continuando con la cobertura
antibiotica.

Fig. 8: Esquema de los lugares del techo nasal en los que se suelen
encontrar las fistulas de LCR.

En los dias siguientes a la intervencién, mejoré la evo-
lucion. Cedio la fiebre. Recuperé la consciencia con buena
orientacion témporo - espacial, quedando como secuelas:
paresia y alteraciones en la motilidad, especialmente en
extremidades inferiores y fundamentalmente en el lado
izquierdo, pasando al Servicio de Rehabilitacion poste-
riormente. El sellado de la fistula parece ser eficaz hasta
el momento.

O.R.L. ARAGON'2004; 7 (1) 12-16
14

Discusion

La meningitis es una enfermedad de extremada grave-
dad que, incluso tratada adecuadamente, puede ocasionar
la muerte o secuelas de gran importancia en el paciente. El
diagnostico precoz y el tratamiento adecuado son impor-
tantisimos para evitar tales secuelas. Por ello, supone un
problema sanitario de primordial interés, sobre todo en
la infancia, existiendo mecanismos preventivos y vacunas
que, sin embargo, pueden ser ineficaces si se produce un
cambio epidemioldgico. La vacunacién frente a N menin-
gitidis A- C en el primer afio de vida y del Haemophilus
influenzae B antes de los 5 afos, ha sido recomendada en
la poblacion infantil en muchas comunidades y algunas
Autonomias Espafiolas (10).

En el caso que nos ocupa, la meningitis tiene un contexto
distinto. En primer lugar, el germen encontrado en la pun-
cion lumbar fue un Streptococcus pneumoniae. Este es un
patégeno exclusivo del hombre, que ocupa un lugar muy
importante también en las infecciones pediatricas por su
elevada prevalencia. Ademas de habituales infecciones respi-
ratorias, puede dar lugar a enfermedades graves tales como
la meningitis, cuya alta morbimortalidad es mayor que la de
otras meningitis bacterianas. La incidencia de meningitis neu-
mocdcica varia segun las distintas areas geograficas, siendo el
germen mas frecuente en paises como EE.UU. En Europa, sin
embargo, ocupa el segundo lugar tras Neisseria meningitidis
B. En los ultimos afios, la aparicién de cepas resistentes a las
cefalosporinas de tercera generacién ha planteado un impor-
tante problema terapéutico. Por este motivo, el tratamiento
empirico inicial debe asociar cefotaxima y vancomicina en
aquellas areas geograficas con cepas resistentes. Todas estas
circunstancias ocasionan mayor gasto sanitario y un mayor
costo socioeconomico. El desarrollo de vacunas conjugadas
frente a S. pneumoniae supone un importante avance en la
prevencién de la enfermedad neumocécica. Por todo ello
actualmente, algunos pediatras justifican que se plantee el
uso generalizado de las nuevas vacunas conjugadas antineu-
mocdcicas en nuestra poblacién infantil (11).

En la tabla adjunta se describen los gérmenes mas fre-
cuentes con arreglo a la edad (12).

Neonatos < 1 mes
S. agalactiae.
E. coli.
L. monopytogenes
Ninos 1 mes - 5 afnos
N. meningitidis
S. pneumoniae
H. influenzae
Edad 5 a 19 anos
N. meningitidis
Adultos hasta 65 anos
S. pneumoniae N. meningitidis
Adultos > 65 anos e inmunosuprimidos
S. pneumoniae
L. monocytogenes
N. meningitidis

Tabla 1: Etiologias mas frecuentes segun la edad.
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En segundo lugar, nuestro paciente es un adulto de 65
anos, que habia tenido varios episodios de meningitis. Por
lo tanto, haba que pensar en la existencia de un foco de
vecindad, como en los casos secundarios a otitis, sinusitis o
fistula pericraneal, y no en una enfermedad epidémica.

La historia referida por los familiares del paciente sugie-
re con alta probabilidad de que se trata de una fistula de
liquido cefalorraquideo a nivel nasal. Ademas las imagenes
de la TAC y RNM ponen de manifiesto la presencia de una
ocupacion de fosa nasal izquierda con una sorprendente,
Ilamativa y elocuente dehiscencia del techo de la misma en
la parte mas anterior del etmoides.

Segun Adreito y col (13), aproximadamente el 80% de
la rinorrea producida por fistula de LCR es debida a trau-
matismos no-quirargicos, el 16% por traumas quirdrgicos,
y solamente, un 4% originadas por causas no traumaticas,
entre las que estan las formaciones congénitas que veni-
mos describiendo. La rinorrea por fistula de LCR post trau-
matica mas frecuente es la debida a fracturas de la base del
craneo por traumatismo craneal cerrado, y la rinorrea por
fistula de LCR debida a traumatismo no quirdrgico pene-
trante de la cabeza es la causa menos frecuente (Figura 8) .
Los casos iatrogénicos, debidos al auge de la cirugia endos-
copica nasal estdan aumentando en los Gltimos tiempos.

Sin embargo, en nuestro paciente existe el antecedente
quirurgico, al parecer una septoplastia, tal vez, un Cadwel
Luck, hace cuarenta afos. Los hallazgos quirdrgicos son
compatibles con los dos procedimientos. Se encontré una
perforacién septal en la regién de la cresta nasal y una
atrofia manifiesta del seno maxilar izquierdo ocupado
por mucosa hipertroéfica, aunque en la TAC no se aprecia
defecto 6seo en la pared anterior del seno, que bien pudo
obliterarse con el paso de los afios. La primera meningi-
tis se produjo hace 20 afos, asi como la referencia de la
rinorrea al inclinar la cabeza. Cabe la posibilidad de que
se produjera una fractura del techo en alguna maniobra
de la intervencion y que ésta fuera la desencadenante de
una hernia de tejido meningeo, que tardé largo tiempo
en alcanzar la proporcién actual. Pero no es menos cierto,
que también cabe la posibilidad de que el meningocele
tenga un origen congénito tal y como se comenta en la
introduccion, abogando en este sentido el hecho de tener
lugar su implantacion en el receso frontal justo en la pro-
yeccion del agujero ciego embrioldgico.

Una vez mas se alcanza un diagndstico de una pato-
logia como esta de manera muy tardia, aunque reunidas
todas las piezas, parece sencillo, siendo definitivo el anali-
sis anatomopatologico postquirurgico (Figura 9y 10).

En cuanto al diagnéstico diferencial el meningocele
se plantee como primera posibilidad desde el punto de
vista clinico tras valorar los antecedentes y las imagenes
radioldgicas. También cabe la posibilidad de ser un muco-
cele infectado, una poliposis nasal, un tumor maligno o
una etmoiditis aunque sus respectivos comportamientos
evolutivos y su aspecto radiolégico los hacian a todos ellos
mucho menos probables.

Fig. 9: La preparacion histolégica demuestra que se trata de un menin-
goencefalocele. Se aprecia el epitelio de la mucosa respiratoria en el
lado derecho de la imagen. Se aprecia, a su vez, un corddn central
de tejido neural (gemistocitos, sustancia blanca) rodeado por tejido
inflamatorio.

Fig. 10: En esta preparacion se aprecia tejido neural (arriba a la dere-
cha), abundante tejido inflamatorio con fibras y tractos de tejido con-
Jjuntivo denso (en la parte inferior derecha), que corresponden a restos
de duramadre.

Otro aspecto que nos planteamos es lo oportuno del
tratamiento quirurgico del foco nasal. La falta de respues-
ta satisfactoria del tratamiento antibidtico en este ultimo
episodio nos hizo pensar la dificultad de los antibiticos en
alcanzar el foco séptico. La evolucion posterior fue muy
favorable con descenso de la fiebre y mejoria en los dias
posteriores.
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En cuanto a la técnica quirurgica, la via endonasal,
por su aparente menor agresividad (13,14) estd siendo
preferida frente a las técnicas neuroquirlrgicas Unicas o
combinadas, l6gicamente dependiendo del tipo de lesién
encontrada y las posibles asociaciones, que pueden obli-
gar a estas ultimas o incluso a través de rinotomia lateral
externa (2,9,15). En este caso se empled simplemente teji-
do mucoso del cornete inferior, que proporcioné suficiente
material como para tener posibilidades de cerrar el defecto
del techo. Su consistencia se puede considerar insuficiente
para cerrar una falla 6sea, pero puede ser lo suficiente-
mente practica para asegurarnos un cierre completo de
la fistula y un aislamiento del contenido endocraneal
durante mucho tiempo. No se usaron materiales extrafos
ni pegamentos, utilizdndose Unicamente un taponamiento
como soporte del injerto. Evidentemente la certeza de la
efectividad de la intervencién nos la va a dar el tiempo,
bien por la ausencia de nuevas meningitis o apoyandonos
en estudios endoscopicos combinados con técnicas como la
visualizacion de liquido cefalorraquideo teiido con fluo-
resceina realzado con luz azul, técnicas de determinacion
de bioquimica del moco nasal u otras como la gammagra-
fia si procede (16).
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