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RESUMEN

Las lesiones congénitas de la linea media nasofrontal son anormalidades congénitas raras como quistes dermoides, gliomas nasales y
encefaloceles, cuya ocurrencia es de 1:20,000 a 40,000 nacimientos. Su importancia radica en la conexion con el sistema nervioso central.
La biopsia de las lesiones con comunicacion intracraneal, producen fistulas de liquido cefalorraquideo o meningitis.

Objetivo: Determinar la prevalencia de lesiones de la linea media nasofrontal en un hospital de tercer nivel de referencia regional y su
relacion con otro tipo de malformaciones.

Material y Métodos: Diseno del estudio: Transversal retrospectivo.

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. Se obtuvo mediante un muestreo no probabilistica de casos consecutivos.

Analisis estadisticos: Por medio del paquete estadistico para las ciencias sociales (SPSS) version 13.0 se realizé una estadistica descriptiva
que incluyo a la mediana como medida de tendencia central y la distribucién de frecuencia y proporciéon como medida de dispersion.
Resultados: Se realizd una revision 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 afnos. La
distribucion por sexo de las lesiones de la linea medio nasofrontal en general fue ligeramente mayor en el sexo femenino con 22 casos y
masculino 16 casos. Las lesiones de la linea media nasofrontal encontradas fueron encefaloceles, gliomas y quistes dermoides, en nuestra
revision predomind los encefaloceles que no presentaron alteracion asociada a nivel del sistema nervioso central y 11 casos si presentaron
alguna alteracion asociada; encontrando 5 casos conhidrocefalia y/o quistes temporales u occipitales y 6 casos con agenecia del cuerpo
calloso mas hidrocefalia.

Conclusion: Nuestra prevalencia fue de 38 casos en 15 afos.

Las lesiones de la linea media nasofrontal en la mayoria de los casos el diagnostico se realiza en los primeros meses de vida. Dentro de los
tipos de lesiones de la linea media nasofrontal el tipo mas comin encontrado en nuestra serie fue los encefaloceles, seguido de los quistes
dermoides. 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/u
occipitales. (Horiz Med 2015; 15(4): 59-66)

Palabras clave: lesiones de la linea medio nasofrontal, encefalocele, glioma, quiste dermoide. (Fuente: DeCS BIREME).

Naso frontal lesions in the midline of children

ABSTRACT

Congenital nasofrontal lesions of the midline are rare congenital abnormalities such as dermoid cysts, nasal gliomas and encephaloceles,
with an occurrence of 1: 20,000 to 40,000 births. Its importance lies in the connection to the central nervous system. The biopsy of the
lesions with intracranial communication, produce cerebrospinal fluid leaks or meningitis.

Objective: To determine the prevalence of midline nasofrontal lesions in a tertiary hospital of regional referral and it”s relationship with
other malformations.

Material and Methods: Study Design: Transversal retrospective.

Male and female patients aged 1 month to 13 years of age with congenital lesions of the nasofrontal midline, treated at Children’s Hospital
from 1990 to 2005. Sample: was obtained by a non-probabilistic sample of consecutive cases.

Through the Statistical Package for the Social Sciences (SPSS) version 13.0 which included descriptive statistics: median as a measure of
central tendency and frequency distribution and proportion as a measure of dispersion.

Results: a review of clinical records was conducted from 1990 to 2005, finding 38 of 67 records reviewed, 29 files were excluded because
they correspond to the diagnosis of occipital encephalocele. Prevalence was 38 cases in 15 years. The gender distribution of nasofrontal
midline lesions was slightly higher in females with 22 cases and 16 cases in males. The midline nasofrontal lesions found were midline
encephalocele, gliomas and dermoid cysts. In our review most encephaloceles were not associated with the central nervous system and 11
cases did have an associated disorder; 5 cases with hydrocephalus and / or temporal or occipital cysts and 6 cases with nondevelopment
of the corpus callosum plus hydrocephalus.

Conclusion: Our prevalence was 38 cases in 15 years.

Nasofrontal midline lesion disgnosis are usually made in the first months of life.

Among the types of midline nasofrontal lesions, the most common type found in our series was encephaloceles, followed by dermoid cysts.
In the encephaloceles type of lesion, the most common one was frontoethmoidal, similar to reports in the literature.

The most common malformations associated in this series were brainstem agenesis, hydrocephalus and temporal / occipitalcysts. (Horiz
Med 2015; 15(4): 59-66)

Key words: nasofrontal midline lesion, encephalocele, gliomas, dermoid cysts. (Source: MeSH NLM).
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INTRODUCCION

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
conexién con el sistema nervioso central.

La biopsia de las lesiones con comunicacion
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 comunicacién
intracraneal para manejo conjunto con
neurocirugia y planear la craneoplastia (1).

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

El quiste dermoides (Figura.l) se presenta como
una masa sobre el dorso nasal o intranasal, con un
orificio o 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) en la imagen (Figura.4)
se hace una descripcion histopatologica de ellos.

Los encefaloceles (Figura 2 y 3) se presenta como
una masa que ensancha el dorso nasal, azul,
pulsatil compresible, transiluminan, crecen con
el llanto o la compresion 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
embriol6gico de la nariz (2).
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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 (3).

Figura 1. Quiste dermoide en nifio de 2 afos con masa en la linea
media Tomografia axial computada, las flechas indican la lesion

Tomado de: Lowe Lisa H. Midface Anomalies
Radiographic 2000; 20:907-922.

in Children,

En el hospital no existe un estudio que aborde
éstas lesiones congénitas, debido a su complejidad
diagnostica, es de gran importancia evaluar las
caracteristicas de presentacion de estas lesiones
en nuestro hospital.
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Figura 2. Encefalocele frontonasal en nifa de 5 afios en la linea
media. Imagen de resonancia corte sagital, la flecha indica la
masa, ademas de la agenesia del cuerpo calloso Tomado de: Lowe
Lisa H. Midface Anomalies in Children, Radiographic 2000; 20:907-
922.

Figura 3. Encefalocele nasoetmoidal en un nifio de 10 anos Imagen
de resonancia T1, las flechas indican la lesion. Tomado de: Lowe
Lisa H. Midface Anomalies in Children, Radiographic 2000; 20:907-
922.
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Figura 4. (A, B) Microscopia de luz de glioma. (A) bandas palidas
de astrocitos y fibras neurogliales (*) que infiltran el tejido blando
se ven delimitados por haces de colageno. Un astrocito gigante
multinucleadas con extensiones citoplasmaticas estrelladas esta
presente en la insercion. (B) La inmunohistoquimica utilizando
anticuerpos contra la proteina acida glial fibrilar (GFAP) destaca
tejido neuroglial fuertemente tenida de rojo. (C, D) La microscopia
optica deencefalocele. (C) estructuras quisticas revestidos por una
capa de células ependimales-cubicas como se ven. En las areas,
aparece la superficie de los quistes desnuda. (D) Mayor aumento de
quiste mostrando monocapa bien organizada de células clbicas. Las
neuronas y neuropil se muestran en el recuadro

Tomado de: Rahbar et al.: Nasal Glioma and Encephalocele
Laryngoscope 113: December 2003:http://www.researchgate.net/
publication/8971634_Nasal_Glioma_and_Encephalocele_Diagnosis_
and_Management

Metodologia:
El estudio se realizd en el servicio de
Otorrinolaringologia del Hospital Infantil de

México Federico Gomez; (ORL de HIMFG) que es
una institucion de tercer nivel de atencién, de
referencia nacional dependiente de la Secretaria
de Salud.

Diseno del estudio: Transversal retrospectivo.

Poblacién: Pacientes masculinos y femeninos de 1
mes a 13 afos 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.

Analisis estadistico:

Por medio del paguete estadistico para las ciencias
sociales (SPSS)  version 13.0, se realizd una
estadistica descriptiva que incluyo a la mediana
como medida de tendencia central y la distribucién
de frecuencia y proporcibn como medida de
dispersion.
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Resultados:

Se realiz6 una revisién de expedientes clinicos
desde 1990 al 2005, encontrando 38 expedientes
de 67 revisados, se excluyeron 29 expedientes
por corresponder al diagndstico de encefaloceles
occipitales. La prevalencia fue 38 casos en 15 anos.

La distribucion por sexo de las lesiones de la linea
media nasofrontal en general fue ligeramente
mayor en el sexo femenino con 22 casos y masculino
16 casos (Figura 1).

Distribucion por sexo

a[22, 58%] a[16,42%

@mFemenino

@Masculino

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

La edad de los pacientes con lesiones de la linea
media 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 nifos de
entre 25 a 32 meses y mayores de 33 meses con 5y
3 respectivamente (Figura 2).

Distribucion por edad

Edad

mém 0O7a12 o13a24 @25a32 @33m

Figura 2. Edad de 38 pacientes con lesiones de la linea media
nasofrontal (meses) en el servicio de ORL del HIMFG
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La procedencia de la mayoria de los pacientes es
del Estado de México con 10 casos, seguido del
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 (Figura 3).

Procedencia

OEdo.mex. @D.F. OVera OChiap
B Guerre OGuanaj B Hidalgo OTlax
BDura @Pueb OMich

Figura 3. Procedencia de 38 pacientes con lesiones de la linea
media nasofrontal en el servicio de ORL del HIMFG

El promedio de la edad de la madre de los pacientes
con lesiones de la linea media nasofrontal fue de
27 anos rango de 18 a 46 anos, en la Figura 4 se
observa el rango de distribucion.

Distribucion de la edad de la madre
20
15
10
5
0
18-22 23-27 28-32 33-37 38-42 43-47

Figura 4. Edad de la madre de 38 pacientes con lesiones de la linea
media nasofrontal en el servicio de ORL del HIMFG

El motivo de consulta predominé 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 vy
quistes dermoides, en nuestra revision predomind
los encefaloceles (Figura 5).

Diagnéstico histopatologico

16%

8%

29
76%

BDEncefalocele ®Gliomanasal I:IQuistederrnoidenasall

Figura 5. Diagnostico Histopatologico de 38 pacientes con lesion
de la linea media nasofrontal en el servicio de ORL del HIMFG

Dentro de la clasificacion de los encefaloceles
sincipitales, en nuestra serie de 28 casos se
encontraron 15 fueron de localizacién nasoetmoidal,
10 nasofrontal, dos casos nasoorbital y un caso
nasofaringeo y palatino (Figura 6).

Clasificacion de 29 pacientes con encefaloceles

2 1
7% 3%
8
0,
28% 18
62%
B Nasoetmoidal @ Nasofrontal
ONasoorbital ONasofaringeo

Figura 6. Clasificacion de 29 pacientes con encefaloceles sincipitales
en el servicio de ORL del HIMFG

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 (Figura 7).
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6 Tipos de manejo Quirurgico
16%
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8
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@Bicoronal BCraneoplastia
BRinotomia DOOtros

Figura 7. Tipos de manejo quirtrgico en 38 pacientes con lesiones
de la linea media nasofrontal en el servicio de ORL del HIMFG

El seguimiento se realizo en 33 casos yen 5 el
control se realizo en otro hospital, de los 33 casos de
seguimiento se encontrod recurrencia 11 casos 33%y
sin recurrencia en 22 casos 67%. De los 38 pacientes
con lesiones de la linea media nasofrontal, sélo a
31 se les realiz6 algin 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 alteracién asociada a nivel del sistema
nervioso central y 11 casos si presentaron alguna
alteracién asociada; encontrando 5 casos con
hidrocefalia y/o quistes temporales u occipitales
y 6 casos con agenecia del cuerpo calloso mas
hidrocefalia.

16%

6
19%

20
65%

BOMNormales
BAgenecia del cuerpo calloso y/o hidrocefalia

OHidrocefalia y/o quiste

Figura 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
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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 (1,2,4).
No existe predileccion por sexo (3,5,6).

En nuestros casos se presento 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, auln que
pueden reconocerse en la infancia temprana o a la
edad adulta en raros casos (7,8,9).

En ésta serie se encontr6 que la edad de
presentacion 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 present6é en
mayores de 24 meses; similar a los reportado en
la literatura; s6lo un caso de quiste dermoides se
diagnostico a los 13 afos.

La procedencia de la mayoria de los pacientes de
nuestra serie fue: del Estado de México y Distrito
Federal con 10y 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 encontré en
27 anos, 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 &rea de la punta nasal y/o obstruccion nasal (10-
15).

El principal motivo de consulta en nuestra serie
de pacientes fue la presencia tumoral en 36 (95%)
casos, seguido de la obstruccion nasal con 5 (5%)
casos.
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Dentro de las lesiones congénitas de la linea media
nasofrontal la proporcion 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 (16,17),
Fernandez en 6 casos reporta 5 quiste dermoides y
un meningioma.

En ésta serie en el diagnostico histopatologico
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 (18).

La frecuencia de cada una se reporta a la variedad
frontoetmoidal como la mas comdn con un 87%
aunque otros reportes mencionan a la variedad
nasofrontal como las mas comun con 40% a 60%.

En nuestra serie de caso se encontré al variedad
frontoetmoidal en 60%, seguido a la nasofrontal
29%, nasoorbital 7% y nasofaringea 4% (16, 17).

El manejo de estas lesiones congénitas de la linea
media nasofrontal es multidiciplinario; la reseccion
quirdrgica es el tratamiento de eleccion.

El abordaje quirdrgico que pueden emplearse va
desde la rinoplastia abierta, rinotomia lateral,
incision 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 reseccion
endoscopica (16,17), Fernandez en 6 casos realizo
incision directa en 2 casos, rinoplastia abierta en
2 casos, un craneotomiay 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 segin las distintas series y
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manejo quirurgico; se estima entre el 5% al 28%
(19,20,21). En estos 38 casos la recurrencia se
presentd en 33%, ligeramente superior a lo
reportado en la literatura.

Por tratarse de estudio retrospectivo de revision
de expedientes, no se evalud el seguimiento de
los casos de recurrencia, ni el abordaje quirargico
empleado para ellos.

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 (18,22-25).

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 malformacion
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 (26-30).

En conclusion, las lesiones congénitas de la linea
media nasofrontal son poco frecuentes; aunque en
la literatura se ha reportado con mayor frecuencia
en la region Asiatica y América del sur, nuestra
prevalencia fue de 38 casos en 15 anos.

Las lesiones de la linea media nasofrontal en la
mayoria de los casos el diagnostico 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 comin encontrado en
nuestra serie fue los encefaloceles, seguido de los
quistes dermoides.
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El tratamiento quirdrgico mas usado en nuestra
serie fue el abordaje bicoronal y osteoplastia y
craneotomia y osteoplastia, esto debido a que un
gran numero de ellos correspondian a encefaloceles.
La recurrencia en esta serie de caso fue de 33%;
ligeramente superior a la reportada a la literatura.

Una de las limitantes del estudio es que se evaluaron
expedientes de pacientes con lesiones de la linea
media nasofrontal de forma restrospectiva y no
se tuvo informacion completa de los casos de
recurrencia ni resultado final.

En el grupo de encefaloceles la variedad mas comin
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/u occipitales.

Es importante en estos casos considerar que
esto tipo de lesiones congénitas, tienen un alto
riesgo al considerar realizar biopsia, previamente
a la constatacién imagenolégica de posible
comunicacion con el sistema nerviosos central.

Otro dato importante es la asociacion de la agenesia

del cuerpo calloso entre otras, relacionada
principalmente con encefaloceles.
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