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RESUMEN

Introduccion: El encefalocele es una protrusion de contenido encefalico a través de
un defecto 6seo del craneo. Resulta una entidad poco frecuente, incompatible con
la vida en la mayoria de los fetos y, generalmente, de mal prondstico en los
pacientes que sobreviven a esta condicidn.

Objetivo: Exponer los valores profesionales del equipo de salud cubano en el
tratamiento quirdrgico y la evolucion de un paciente con encefalocele occipital en el
Servicio de Obstetricia del Hospital Universitario de Angondje-Libreville en Ia
Republica de Gabén, en Africa.

Métodos: Se efectué un estudio descriptivo y analitico con enfoque cuali-
cuantitativo en 2015, en el que fueron utilizados los métodos del nivel tedrico
histérico-logico, la sistematizacion, el andlisis documental y el método del estudio
de caso.
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Resultados: Se present6 un paciente lactante de 45 dias de nacido. En el estudio de
resonancia magnética de alto o bajo campo se evidencié una encefalocele occipital
en linea media, con una reduccioén importante del volumen cerebral. La reparacién
quirdrgica por planos se efectu6 sin complicaciones y se confirmé el diagndstico
del defecto del tubo neural por anatomia patoldgica.

Conclusiones: En el tratamiento neuroquirdrgico y la evolucion de un paciente con
encefalocele occipital occipital en la Republica de Gabon en el afio 2015 se pusieron
de manifiesto las buenas practicas profesionales y los valores que distinguen a la
medicina cubana entre los que destacan el humanismo como macrovalory principio
de las ciencias de la salud, el altruismo, la solidaridad y la humildad.

Palabras clave: valores, encefalocele occipital; salud.

ABSTRACT

Introduction: Encephalocele is a protrusion of brain contents through a bone defect
in the skull. It is a rare condition, incompatible with life in most fetuses, and generally
has a poor prognosis in patients who survive.

Objective: To present the professional values of the Cuban healthcare team in the
surgical treatment and outcome of a patient with occipital encephalocele in the
Obstetrics Department of the Angondje-Libreville University Hospital in the Republic
of Gabon, Africa.

Methods: A descriptive and analytical study with a qualitative and quantitative
approach was conducted in 2015, utilizing the historical-logical theoretical level,
systematization, documentary analysis, and the case study method.

Results: A 45-day-old infant was presented. A high- or low-field MRI revealed a
midline occipital encephalocele with a significant reduction in brain volume. Multi-
layered surgical repair was performed without complications, and the diagnosis of
a neural tube defect was confirmed by pathology.

Conclusions: The neurosurgical treatment and outcome of a patient with occipital
encephalocele in the Republic of Gabon in 2015 highlighted the best professional
practices and values that distinguish Cuban medicine, including humanism as a
major value and principle of health sciences, altruism, solidarity, and humility.

Keywords: values, occipital encephalocele; health.
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Introduccion

El encefalocele es una protrusién de contenido encefalico a través de un defecto
6seo del craneo (solucién de continuidad). En el 75 % de los casos se localiza a nivel
occipital, sobre todo a nivel de la linea media de este hueso, pero también se le
puede encontrar en la region parietal en un 10 % y en la region frontal en un 15 %. El
contenido tipico es liquido cefalorraquideo LCR o con contenido de tejido neural. La
cubierta de este saco varia desde una delgada capa meningea a una bien formada
con piel y cabello.™

Los defectos del tubo neural son causados por mutacion genética o alteraciones
cromosoémicas, y se ha visto en una alta incidencia en hermanos de los nifios
afectados por esta patologia; mientras que el resto se debe a causa multifactorial.
La prevencion se consigue mediante tratamiento con suplementos orales diarios de
acido fdlico, suministrados durante el tiempo que transcurre entre la planificacién
del embarazo y las 12 semanas de gestacion. @3

Dentro de los defectos del tubo neural, el encefalocele constituye el menos
frecuente. La incidencia es de 1/5000 nacidos vivos, al ser mas frecuentes en
México, en los paises de origen celtay en el sur de Asia. En Latinoamérica, se estima
una prevalencia global de 1,1y 4,5 por 10 000 recién nacidos vivos.*5

El defecto resulta tan grave que es incompatible con la vida en el 80 % de los fetos.
El tratamiento para los pacientes sobrevivientes a esta condicion consiste en una
cirugia poco después de nacer, para corregir el defecto, reparar el craneo y asi evitar
una hernia. El mejor prondstico resulta para los pacientes que tienen encefalocele
en la parte frontal del craneo, mientras que los pacientes con hernia en la parte
posterior del craneo pueden experimentar retraso grave del desarrollo, tetraplejia y
otros problemas como consecuencia de las anormalidades cerebrales.(5678)

Actualmente, el Unico tratamiento efectivo para los casos de encefalocele es la
cirugia reparadora, que generalmente, se realiza durante la infancia. La correccién
depende de la ubicacion y el tamafio. Sin embargo, grandes protuberancias se
pueden eliminar sin causar una discapacidad importante.

La cirugia reposiciona la zona posterior abultada en el craneo, elimina las
protuberancias y corrige las deformidades. Por lo general, alivia la presion que
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puede retrasar el desarrollo normal del cerebro. En ocasiones, se colocan
derivaciones para drenar el exceso de liquido cefalorraquideo del cerebro.

Los objetivos del tratamiento son: el cierre del defecto de la piel abierta para prevenir
la infeccion, la desecacién del tejido cerebral, la extraccion de tejido cerebral
extracraneal no funcional, con cierre hermético de la duramadre, y la reconstruccion
craneofacial total.(19)

El objetivo de este articulo cientifico consistié en exponer los valores profesionales
del equipo de salud cubano en el tratamiento quirdrgico y la evolucién de un
paciente con encefalocele occipital en el Servicio de Obstetricia del Hospital
Universitario de Angondje-Libreville en la Republica de Gabén, en Africa.

Métodos

Se efectud un estudio descriptivo y analitico con enfoque cuali-cuantitativo, en 2015,
en el que fueron utilizados los métodos del nivel tedrico histérico-légico, la
sistematizacion y el analisis documental, los que posibilitaron la actualizacion en el
diagndstico, el tratamiento y la evolucidén de pacientes lactantes con encefalocele
occipital.

Por su parte, el método estudio de caso posibilité documentar las experiencias
profesionales del equipo de salud cubano en el diagnostico y el tratamiento de un
paciente lactante con encefalocele occipital en el Servicio de Obstetricia, del
Hospital Universitario de Angondje-Libreville, Republica de Gabdn, en 2015. Ademas,
se realiz6 una revision bibliografica, en relaciéon con el tema, en el que fueron
utilizados articulos disponibles en las bases de datos de PubMed, SciELO y el motor
de busqueda Google Académico. Se emplearon doce referencias bibliograficas para
la elaboracion de este articulo cientifico.

Resultados

Se presenta el caso de un recién nacido femenino, resultado del séptimo embarazo,
deseado, con cinco controles prenatales, de una madre de 37 afios de edad, sin
antecedentes patoldgicos, con una historia obstétrica de siete gestaciones, tres
partos y tres abortos espontaneos. Tuvo un diagndstico prenatal a las 34 semanas,
que evidencio microcefalia con anomalia cerebral occipital. Fue producto del parto
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eutocico a las 39 semanas, en el Servicio de Obstetricia del Hospital Universitario
de Angondje-Libreville, Republica de Gabdn. Al nacer, el Apgar fue de 8/10, el peso
de 3040 gramos, longitud supina de 48 cm y un perimetro cefalico de 27,5 cm, con
una excrecencia occipital de 2,8 cm.

El examen fisico realizado al momento del nacimiento (fig. 1) evidencié una solucién
de continuidad del craneo en la region occipital, a través de la cual protruyé un saco
meningeo, con contenido liquido de 8 x 10 cm, y parénquima cerebral, con un orificio
de aproximadamente 2,8 cm de diametro. El resto del examen fisico fue normal.

Se realizaron estudios imagenolégicos por tomografia axial computarizada (TAC) y
resonancia magnética nuclear (RMN) (fig. 2). Las imagenes de la tomografia
confirmaron la presencia de una anomalia en el desarrollo del sistema nervioso del
tipo encefalocele, asociado a anomalias de los senos venosos. En la RMN el IV
ventriculo no se dilaté y no existieron evidencias a favor del sindrome Arnold Chiari.

U
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Fig. 1 - Tomografia axial computarizada. Defecto de cierre a nivel del hueso occipital.
Examen del 9 de marzo de 2015, en la clinica Chambrier, Libreville, Republica de Gabodn.
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Fig. 2 - Examen de resonancia magnética nuclear confirma una hernia voluminosa que
interesa los hemisferios cerebrales occipitales, estigmas de hemorragias
intraparenquimatosa, desviacion de la linea media hacia la derecha; los ventriculos
laterales no son visualizados. El tejido cerebeloso, el tronco cerebral y el liquido
cefalorraquideo son atraidos hacia el saco herniado occipital.

Evaluado por el Servicio de Neurocirugia del Hospital Universitario de
AngondjeLibreville, Republica de Gabédn, se realizé la reparacién del encefalocele
occipital con apertura de saco, con preservacion de duramadre, exéresis de tejido
cerebral remanente, con identificacion y preservacion de estructuras vasculares, y
cierre del trayecto fistuloso en tres planos con evolucién satisfactoria en el
posoperatorio (figs. 3y 4).

Fig. 3 - Acto quirdrgico.
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Fig. 4 - Los resultados anatomopatoldgicos muestran un saco herniado con tejido
fibrético y atrofia glética, con poca diferenciacién celular.

Discusion
El encefalocele es una anomalia en el desarrollo del tubo neural, en la estructura
fetal, que finalmente se convierte en el cerebro, la médula espinal y el material
esquelético asociado. La gravedad del encefalocele puede variar mucho, al igual que
el prondstico. Alrededor de la mitad de los casos que nace con esta afeccion, muere

poco después del nacimiento. Los encefaloceles occipitales son mas frecuentes en
el sexo femenino.®

El tamano resulta variable, el 16 % es superior a 20 cm; 12 % mide entre 10y 15 cm;
30 % entre 5y 10 cm y 28 %, menores de 5 cm. La microcefalia se registra entre el 9
y 24 % de los casos. La hidrocefalia puede encontrarse entre el 20 y 65 % de los
casos, como consecuencia de la estenosis del acueducto o malformacion de Chiari,
tipo Ill. Generalmente, se observa el cuerpo calloso, pero puede estar ausente.®7)
Los encefaloceles, generalmente, se producen como lesiones aisladas, pero, en un
pequefio porcentaje de casos, pueden formar parte de un sindrome cromosémico o
no cromosomico. El tratamiento para los pacientes sobrevivientes a esta condicién
es una cirugia, poco después de nacer, para corregir el defecto, reparar el craneo y
asi evitar una hernia en el futuro.

Los factores nutricionales y ambientales desempefian, sin dudas, un papel
importante en la etiologia de este defecto del tubo neural. Algunos farmacos pueden
aumentar el riesgo de producir encefaloceles, como el acido valproico, consumido
durante la gestacion. Otros factores considerados de riesgo incluyen la irradiacion
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durante la gestacion, el exceso o la deficiencia de la vitamina A, la administracién
de insulina, los salicilatos, la hipertermia y la diabetes materna, pero estos no
pudieron relacionarse con el caso que se presenta. Gracias al uso generalizado del
ultrasonido en la atencién prenatal, el encefalocele se diagnostica durante el
embarazo, debido a que el defecto puede ser facilmente visible por este método
radioldgico. Por lo general, esta condicion no afecta el curso del embarazo, aunque
el médico puede recomendar una cesarea, para evitar el trauma al tejido cerebral
herniado.(58)

La mayoria de los encefaloceles deben corregirse, incluso los mas grandes, ya que
pueden eliminarse sin provocar incapacidad funcional importante. Resulta
necesaria la correccion quirdrgica urgente cuando la lesion es abierta (no esta
cubierta por piel), o cuando la cubierta del encefalocele resulta muy delgada, por el
peligro de ruptura y posterior meningitis, como el caso clinico que se presenta en
este trabajo, en que la cirugia fue tardia por la infeccién local que llevo el tratamiento
antimicrobiano sistémico y local.

El prondstico de los encefaloceles, que se asocian a hidrocefalia, tiene un 60 % de
mortalidad y en el caso del 50 % de los pacientes con encefalocele tiene inteligencia
normal o levemente disminuida.®

El tratamiento quirdrgico del encefalocele abierto puede realizarse dentro de las 48
horas en presencia de la salida de liquido cefalorraquideo en cantidad importante.
El neurocirujano valorara la colocacién de una derivacién ventriculo peritoneal como
primera cirugia siempre y cuando no exista un proceso infeccioso. Se debe iniciar
un tratamiento con antibidticos intravenosos. El tratamiento quirurgico ideal resulta
por medio de la microcirugia. En los recién nacidos, a quienes se les realiz6 el
tratamiento quirdrgico temprano, la mortalidad inicial se presenté en el 1 % y la
supervivencia en el 80-95 %, en los dos primeros afios de vida, y el 75 % de los
supervivientes presenté secuelas neuroldgicas graves.('12

Después del procedimiento quirdrgico, se mantendra en observacion por 48 horas.
Por la posibilidad que desarrollen hidrocefalia, se debera llevar un registro diario del
perimetro cefdlico, de la forma de la fontanela anterior y de los movimientos
oculares. En caso de presentar datos clinicos que indiquen desarrollo de la
hidrocefalia, se colocara derivacion ventriculo peritoneal.(11.12)

El reporte del estudio patolégico de la pieza quirldrgica revela la falta de
diferenciacién del tejido nervioso. La historia clinica no evidencié que la madre haya
ingerido farmacos como Aacido valproico durante la gestacién o antecedentes
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familiares de trastornos genéticos que puedan explicar el origen del defecto neural
del paciente, ni la ingestion de acido félico y vitaminas.

Se concluye que en el tratamiento neuroquirdrgico y la evolucién de un paciente con
encefalocele occipital occipital en la Republica de Gabon en el afio 2015 se pusieron
de manifiesto las buenas practicas profesionales y los valores que distinguen a la
medicina cubana entre los que destacan el humanismo como macrovalory principio
de las ciencias de la salud, el altruismo, la solidaridad y la humildad.

Resulta de vital importancia, como en este caso, que procede del area rural, realizar
programas preventivos y educativos con el fin de evitar estas malformaciones. Es
también necesario informar a la poblacion de los cuidados que se deben tomar para
el control prenatal, asi como intensificar las pesquisas en los controles prenatales
y detectar estos casos de forma precoz, ya que la cirugia reparadora después del
nacimiento constituye el unico tratamiento efectivo capaz de lograr la
supervivencia.
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