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Resumen

Objetivo. Reporte de un caso clinico sobre me-
ningocele occipital; su diagnostico prenatal y
manejo perinatal.

Presentacion del caso. Paciente de 20 afnos, ce-
liaca, cursando su primer embarazo, se realizd
diagnostico prenatal de meningocele occipital
en la ecografia morfoestructural a las 20 sema-
nas. Seguimiento hasta el nacimiento en con-

junto con equipo multidisciplinario y luego del
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Diagnostico prenatal de
meningocele occipital.

Revision de un caso clinico

Lucia Murdoch?, Daniel Beovide?, Rosina Pison®,

nacimiento se realiza intervencion neuroquirur-
gica con buena evolucion y alta a domicilio.
Conclusiones. Los defectos del tubo neural
deben ser diagnosticados de forma temprana,
con las ecografias que se realizan como parte
del control del embarazo; debiendo luego ser
complementado el diagndstico con neurosono-
grafia fetal (NSG) y resonancia magnetica (RM)
fetal segun los requerimientos de cada caso cli-
nico. El diagnostico oportuno nos permitira en
algunos casos la posibilidad de terapéutica in-
trauterina; y en todos los casos coordinar aten-
cion perinatal que permita tratamiento postna-
tal acorde a cada caso.
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Case presentation. A 20-year-old celiac pa-
tient, in her first pregnancy, where a prenatal di-
agnosis of occipital meningocele was made at
20 weeks on morphostructural ultrasound. Fol-
low-up is carried out until birth in conjunction
with a multidisciplinary team and after birth,
neurosurgical intervention is performed with
good evolution and discharge at home.

Conclusions. Neural tube defects should be di-
agnosed early, with ultrasounds that are per-
formed as part of the pregnancy control; The di-
agnosis must then be complemented with fetal
neurosonography (NSG) and fetal magnetic res-
onance imaging (MRI) according to the require-
ments of each clinical case. Timely diagnosis
will allow us in some cases the possibility of in-
trauterine therapy; and in all cases coordinate
perinatal care that allows postnatal treatment

according to each case.

Key words: occipital meningocele, fetal neurosono-

graphy.

INTRODUCCION

Los defectos del tubo neural son la segun-
da malformacién en frecuencia luego de las
cardiacas.” El pronéstico fetal, asi como la
discapacidad a largo plazo dependera del ni-
vel y extension de la lesion.® Analizaremos
el caso clinico de una paciente que cursa un
embarazo complicado con una malforma-
cién del sistema nervioso central y dentro
de estas, una de baja prevalencia, como es el
meningocele occipital. Compartimos el diag-
nostico prenatal, control, manejo perinatal y
tratamiento postnatal.

Objetivos
Reporte de un caso clinico sobre un menin-
gocele occipital, su valoracion prenatal y re-

solucion posterior; asi como una breve revi-
sion sobre la literatura.

Materiales y Métodos

Estudio descriptivo en base a un caso clinico
de una paciente del Hospital Pereira Rossell,
Clinica Ginecotocologica C, Prof. Dr. Claudio
Sosa.

CASO CLINICO

Paciente de 20 afios, portadora de enferme-
dad celiaca con irregular tratamiento dieté-
tico. Primigesta. Cursando segundo trimes-
tre de embarazo. No utilizé acido folico peri-
concepcional dado captacién tardia. A las
22 semanas se realiza la ecografia morfoes-
tructural (realizada en Unidad de Ecografias
del Hospital de Clinicas Dr. Manuel Quintela,
Clinica Ginecotocoldgica B. Dres. Marcelo De
Agostini y Ana Bonti) que informa cefalocele
occipital de 60 mm de diametro, asociado a
ventriculomegalia bilateral leve de 12 mm y
cerebelo comprimido.

Se solicita NSG para completar la valora-
cién, se realiza a las 28 semanas y se repite
a las 34 semanas confirmando el diagnosti-
co previo de cefalocele occipital medio con
contenido aparente de solo meningesy liqui-
do cefalorraquideo. En forma secundaria es-
tenosis del acueducto de Silvio manifestado
por hidrocefalia triventricular severa simé-
trica no progresiva, la cisterna magna es de
minimo espesor, cerebelo hipoplasico, cuer-
po calloso esta presente, aunque adelgaza-
doy la columna es normal (figura 1-5).

Se realiza interconsulta con equipo de
neuropediatria y cuidados paliativos neona-
tales para informar a la paciente acerca del
diagnostico, posibles tratamientos y pronos-
tico.
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Figura 1.

a) Corte axial transtalamico y b) Corte axial transventricular a las 28 semana donde se visualiza la dilatacién de los

ventriculos laterales en forma severa con las astas anteriores dilatadas en forma simétrica y el tercer ventriculo

claramente aumentado de tamafo. c) Utilizando un volumen, a las 28 semanas, cortes tomograficos por ecografia nos

permiten ver varios cortes en planos axiales desde la base del craneo hasta el polo superior d) Corte axial transtalamico

y e) corte axial transventricular a las 34 semanas, son los mismos cortes que verifican la dilatacién del sistema ventricular

por encima del acueducto de Silvio, pero con las astas anteriores con menor dilatacién en proporcién y un desarrollo del

parénquima cerebral.

Cursando 33 semanas de edad gestacio-
nal ingresa al Centro Hospitalario Pereira
Rossell con diagnostico de amenaza de par-
to prematuro; se realiza induccién de la ma-
duracién pulmonar fetal. Cursando 34 sema-
nas evoluciona al trabajo de parto y dado el
diagnostico de cefalocele y sus dimensiones
de 97 x 101 x 133 mm que ocupa la pelvis, se
decide; en conjunto con equipo tratante, la
realizacion de cesarea de urgencia.

Recién nacido de sexo femenino, pretér-
mino moderado de 34 semanas. Peso al na-
cer 2760 gramos, Apgar 8/9. Al examen fisi-
co presenta a nivel occipital una tumoracion
de gran tamafio, 20 cm aproximado de dia-

metro mayor, de consistencia blanda, recu-
bierto de piel en su totalidad, no ulcerado.
Columna completa, sin otras alteraciones en
dorso ni otras dismorfias externas.

Se realiza una ecografia transfontanelar
que informa lesion occipital con contenido
de liquido con algunos septos a nivel poste-
ro inferior. Dilatacion del sistema ventricular
supratentorial con un ventriculo lateral de-
recho de 14 mm y ventriculo lateral izquier-
do de 13 mm, tercer ventriculo amplio de 5,5
mm. No se observa continuidad ni comuni-
cacién de estructuras intracraneales con le-
sion occipital. Se realiza RM que confirman
los hallazgos.
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Figura 2.

Se ven en forma seriada cortes coronales a las 34 semanas comenzando con a) el transfrontal que visualiza el

parénquima del I6bulo frontal, b) el transfrontal que ve las astas anteriores y el espacio periventricular, c) Transcaudado

permite la mensuracion de las astas anteriores visualizando también la cabeza del nucleo caudado, d) el transtalamico

donde ya se ve la dilatacion del 3 ventriculo. e) El corte transventricular que claramente se aprecian los dos ventriculos

dilatados y los plexos coroideos. Y por ultimo f) el corte transcerebeloso que costé mucho poder encontrar el cerebelo

dado que se encontraba pequefio y rotado

A los 12 dias de vida se realiza interven-
cién neuroquirdrgica que consistioé en rese-
car el saco con cierre de la duramadre y piel
(figura 6).

En la evolucion postoperatoria, a los 7
dias se constata un aumento progresivo del
perimetro craneano y con diagndstico de hi-
drocefalia supratentorial, se realiza la deri-
vacion ventriculo peritoneal con buena evo-
lucién posterior.

Con 24 dias de vida se otorga el alta a do-
micilio. Doceavo dia de postoperatorio de
meningocele y quinto dia de derivacion ven-
triculo peritoneal, con alta neuroquirurgicay
control en policlinica (figura 7).

DISCUSION

Los defectos del tubo neural son anorma-
lidades estructurales congénitas del siste-
ma nervioso central y la columna vertebral.
Son la segunda malformacion mas frecuen-
te luego de las cardiacas.” La accesibilidad
del diagnostico prenatal mediante estudios
de imagen y la cirugia fetal ha mejorado el
prondstico de dicha patologia.®?

Tiene una prevalencia de 1 cada 1000 na-
cimientos y es responsable del 29% de las
muertes neonatales asociadas a anormali-
dades congénitas. Predomina en el sexo fe-
menino y su prevalencia ha disminuido con
el uso de acido félico.(3->

El tipo de defecto de tubo neural depende
del contenido del mismo, asi como de la al-
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Figura 3.

a) A las 28 semanas no se pudo visualizar correctamente el cuerpo calloso que impresiona adelgazado fino. b) 28

semanas corte sagital utilizando el doppler color no se logra una buena visualizacién de la arterias callosa y pericallosa.

) Corte parasagital donde se aprecia el nucleo caudado el talamo, el area de la matriz germinal y uno de los ventriculos

laterales dilatado. d) A las 34 semanas se vio el cuerpo calloso con claridad se pudo medir correctamente estando en

percentil 50. Se observa ademas un desarrollo normal y con detalle de la cisura del cingulo y el resto de los surcos y

circunvoluciones. Los calipers marcan el espacio subaracnoideo.

tura del defecto. Siendo meningocele cuan-
do solo contiene meninges, mielomeningo-
cele cuando contiene meninges y tejido neu-
ral, encefalocele cuando contiene tejido en-
cefalico y encefalocistomeningocele cuando
contiene parte de los ventriculos. Asi como
de la altura del defecto, siendo la mas alta la
anencefalia, el cefalocele a nivel craneal y la
espina bifida cuando se produce a nivel de la
columna vertebral.?

En cuanto al cefalocele, el occipital es el
mas frecuente en el 75%, siendo el meningo-
cele occipital los que presentan mejor evolu-
cion. El pronéstico fetal, asi como la discapa-
cidad a largo plazo dependera del nivel y ex-
tension de la lesion, asi como la asociacion
con otras anomalias.4"

Su etiologia es multifactorial, una combi-
nacion compleja de factores genéticos y am-
bientales.¢-®

La ecografia del segundo trimestre tiene
un 96% de sensibilidad para el diagnostico
de defectos del tubo neural y, aunque la eco-
grafia del primer trimestre permite diagnos-
ticar dicha patologia, pierde sensibilidad.®®

En cuanto a la NSG estd indicada en ges-
taciones con elevado riesgo de anomalias
del tubo neural o por hallazgos de sospecha
de patologia neuroldgica. La NSG se puede
realizar a cualquier edad gestacional tenien-
do en cuenta las caracteristicas del cerebro
humano normal para cada semana de ges-
tacion.o9

Esta técnica ya esta validada a nivel mun-
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Figura 4.

La imagen a nivel de la nuca se tuvo que focalizar diferentes planos. Un plano axial a) donde conectamos la brechay en

b) la correlacién con la RNM postnatal c) Un plano sagital donde vemos la altura de la brecha y su relacién en la regién.

d) Correlacion con la RNM postnatal e) Se pudo tomar medidas de la imagen quistica redondeada de aproximadamente

10 cm de didmetro con paredes finas y tabiques incompletos internos e) Un volumen 3D nos sirvi6 para ver mejor las

caracteristicas de laimagen y trabajar pos proceso en las tres dimensiones.

dial como el gold standard para el diagnoésti-
co de patologia neurolégica fetal y en nues-
tro caso ayudo a confirmar el diagnostico
con una evaluacién multiplanar de la colum-
na fetal determinando la altura del defectoy
descartando diferenciales.™

La sensibilidad del estudio, a nivel mun-
dial se ha reportado hasta un 80%, y en
nuestro medio, estudios recientes muestran
que el 68% fue concordante total, el 29% dis-
cordante con diferencia no significativa y el
2% discordante.™?

En los ultimos afios se ha comenzado a
utilizar la RM fetal con mas frecuencia. Se es-
tima que hasta un 20% de anomalias no diag-
nosticadas por ecografia podrian ser detec-
tadas por este estudio, siendo complemen-

tario y no sustitutivo. Se recomienda realizar
a partir de las 19-20 semanas dado que antes
las estructuras son muy pequefias. Las prin-
cipales indicaciones para su solicitud son la
ventriculomegalia, representando mas del
60% del total de las RM fetal realizadas, alte-
raciones de la linea media y alteraciones de
la fosa posterior.t®

El manejo de la paciente debe ser indivi-
dualizado. Se debe realizar un diagndéstico
oportuno con definicién del tipo de lesién,
tamanfo, contenido, asi como otras alteracio-
nes anatomicas asociada. Se le debe ofrecer
todas las opciones como ser conducta ex-
pectante, cirugia fetal de ser posible y ciru-
gia neonatal.>®

El rol de la cirugia fetal ha ganado prota-
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Figura 5.

a) La visualizacion de la cara es una parte importante en el estudio de la neurosonografia ya que dicha patologia puede

asociar malformaciones en este sector. Se puede hacer por 2D, pero si tenemos el recurso y el tiempo se pueden lograr

estas imagenes que luego de manejar las tres dimensiones en el pos proceso comprobamos su normalidad. b) El hombro,

el térax, cuello, orejay laimagen que protruye desde la regién occipital formando un pediculo visible en 3D. c) No se ve

una implantacién baja de las orejas, otro uso de la tecnologia 3D.

b

gonismo en los Ultimos tiempos, la primera
cirugia fetal exitosa fue realizada en 1998. Se
plantea la hipotesis de los dos “hits”, el pri-
mer hit seria cuando se desarrolla el defecto
y el segundo hit esta determinado por la in-
flamacién debido a la exposicion con el liqui-
do amnidtico y el traumatismo directo. Por
lo tanto, la cirugia fetal con reparacion tem-
prana del defecto puede prevenir el segun-
do hit mejorando el prondstico a largo plazo.
Aunque la cirugia no esta exenta de riesgos,
aumenta el riesgo de rotura uterina, par-
to pretérmino, rotura prematura de mem-
branas, y oligoamnios, entre otros. Segun el
MOMS trial, la indicacién de cirugia fetal esta
formalmente indicada en lesiones entre T1y
S1, no siendo el caso de nuestra paciente.(¥

La interrupcion de la gravidez se plantea
al término para no asociar otras complica-
ciones de la prematurez.®

En comparacién con otras malformacio-
nes existe la prevencién primaria de la mis-
ma con el uso de acido félico preconcepcio-
nal. Se sabe que el uso de 0,4 mg un mes
previo a la concepcion y hasta tres meses
de la gestacién en paciente con bajo riesgo,
asi como el uso de 4 mg en paciente con al-
to riesgo previene hasta el 72% dicha pato-
logia.t+>1

El caso clinico presentado combina el no
uso de acido folico preconcepcional y su en-
fermedad celiaca como enfermedad disab-
sortiva para suponer que la misma presen-
t6 deficiencia de acido félico, siendo funda-
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Figura 6.

a) imagen del recién nacido donde se observa el meningocele occipital al nacimiento b) c) d) e) imagenes de intervencion

neuroquirdrgicay del recién nacido en el postoperatorio.

Figura 7.

a) b) ) fotos actuales con 2 afios y medio.
c
a b

mental la asesoria frente a una nueva gesta- CONCLUSIONES

cién con el uso de 4 mg como profilaxis. Se presenta un caso de éxito en el diagnos-
tico y manejo prenatal y postnatal de un de-
fecto del tubo neural. Los defectos del tubo
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neural deben ser diagnosticados de forma
temprana, y al tener la sospecha de patolo-
gia neuroldégica fetal, complementar luego el
diagnostico con NSG y RM fetal disponibles
actualmente en Uruguay. Se le debe expli-
car a la paciente el pronéstico que se basa-
ra en hallazgos imagenolégicos dependien-
do del nivel de la lesion y del contenido de
la misma.

El momento éptimo de la interrupcion y
la via de finalizacién sera de forma individua-
lizada. Luego del nacimiento se le ofrecera a
la paciente cirugia neonatal para mejor la ca-
lidad de vida del neonato.
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