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RESUMEN

INTRODUCCIÓN: Los encefaloceles son una anomalía congénita rara, que afecta a 1 
de cada 5 000 nacidos vivos. Un meningohidroencefalocele es la herniación de menin-
ges, ventrículos y parte del encéfalo a través de un defecto congénito en el cráneo. El 
pronóstico de los recién nacidos con encefalocele depende de varios factores. La corta 
edad y las anomalías congénitas asociadas en estos pacientes plantean desafíos en el 
diagnóstico y manejo.  

CASO CLÍNICO: Recién nacido masculino, nacido a las 37 semanas de gestación, por 
cesárea  de emergencia por parto en fase latente, presentado una masa de gran tama-
ño, sobre la región parieto-occipital, de bordes lobulados, irregulares, cubierta en parte 
por cuero cabelludo, y en otras zonas de un tono rojo violáceo. El neonato fue poco 
reactivo, con tono disminuido, llanto ausente. 

EVOLUCIÓN: Tras valoración del caso por especialistas, debido al importante defecto 
de la calota craneal y las anomalías estructurales cerebrales, el paciente no fue candi-
dato para tratamiento quirúrgico. Neonato fue dado de alta con expectativa de vida 
reducida, para recibir cuidados en el hogar. 

CONCLUSIÓN: El  meningohidroencefalocele gigante es un defecto del tubo neural 
poco frecuente.  El manejo de las encefaloceles puede ser complicado y debe ser indi-
vidualizado y dependerá de las estructuras anatómicas comprometidas. Si bien en este 
caso el pronóstico fue malo, siempre es necesario el trabajo multidisciplinario para un 
adecuado manejo.  

PALABRAS CLAVE: ENCEFALOCELE, ANOMALÍAS CONGÉNITAS, PRESENTACIÓN DE CASO.   

ABSTRACT

Case Report: Giant Meningohydroencephalocele 

BACKGROUND: Encephaloceles are a rare congenital anomaly, affecting 1 in 5 000 live 
births.A meningohydroencephalocele is the herniation of the meninges, ventricles, and 
part of the brain through a congenital defect in the skull. The prognosis of newborns de-
pends on several factors. The young age and the associated congenital anomalies in the-
se patients contribute to the diagnostic and treatment challenge. 

CASE REPORT: Male newborn, born at 37 weeks of gestation, by emergency C-section due 
to latent labor, presenting a large mass over the parieto-occipital region, with lobed, irre-
gular edges, partially covered by the scalp, and in other areas a purplish red tone. The 
newborn was no very reactive, had decreased tone, absent crying. 

EVOLUTION: After specialist’s evaluation, due to the significant defect in the cranial shell 
and the structural brain abnormalities, the patient was not a candidate for surgical treat-
ment.  The newborn was discharged with a reduced life expectancy, to receive care at 
home. 

CONCLUSION: giant meningohydroencephalocele is a rare neural tube defect. The ma-
nagement of encephaloceles can be complicated and must be individualized, and will 
depend on the anatomical structures involved. Although in this case the prognosis was 
bad, multidisciplinary work is always necessary for proper management. 
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  INTRODUCCIÓN  

Un meningohidroencefalocele es la herniación de meninges, ven-
trículos y parte del encéfalo a través de un defecto congénito en 
el cráneo. Se denomina meningoencefalocele gigante, grande o 
masivo, cuando la cabeza es más pequeña que el defecto. Estos 
meningoencefaloceles gigantes albergan una gran cantidad de lí-
quido cefalorraquídeo y tejido cerebral. Los encefaloceles son una 
anomalía congénita rara, que afecta a 1 de cada 5 000 nacidos vi-
vos [1-3].

Los encefaloceles están asociados con otras anomalías congénitas 
en el 36 a 60% de los casos, que incluyen anomalías craneales y 
extracraneales, como microcefalia, agenesia del cuerpo calloso, 
hipoplasia de la bóveda craneal, entre otros. La etiología exacta 
de los encefaloceles no ha sido identifica aún; sin embargo, se 
sospecha de antecedentes genéticos, factores ambientales y defi-
ciencias nutricionales maternas. El folato prenatal no tiene ningún 
papel protector en la prevención de la aparición del encefalocele 
[4,5]. 

El pronóstico de los recién nacidos con encefalocele depende de 
varios factores incluido; el sitio, el tamaño y el contenido del ence-
falocele, además de la presencia de microcefalia y otras anomalías 
asociadas. Un número significativo de estos pacientes carecen de 
desarrollo normal y pueden presentarse clínicamente con déficit 
neurológicos [4,5].
  
El meningohidroencefalocele es una patología rara en nuestra po-
blación, de baja incidencia, y se asocia con otras malformaciones 
congénitas. Su diagnóstico oportuno permitiría referir a la madre a 
un centro de mayor complejidad para un manejo multidisciplina-
rio prenatal. Se presenta este caso clínico que muestra las posibles 
complicaciones que se pueden presentar en nuestro medio y las 
limitantes existentes en este diagnóstico. 

  CASO CLÍNICO  

Se trató de un recién nacido masculino, nacido a las 37 semanas 
de gestación, por cesárea  de emergencia por parto en fase latente, 
con antecedente prenatal de anomalía congénita cerebral y pre-
sentación podálica. Madre bigesta de 21 años,  se realizó cuatro 
controles prenatales; en el ultrasonido a la semana 25 de gestación 
se observó ausencia de las estructuras óseas de la porción superior 
de la calota, además hacia la región parieto-occipital una imagen 
ecolúcida sugestiva de material cerebral recubierto de meninges. 

Durante el parto se observó líquido amniótico claro con grumos. 
Al nacimiento el neonato se presentó flácido, con APGAR 6-7, peso 
de 2 540 gramos y talla de 46 centímetros, perímetro cefálico de 
28 cm(microcefalia). En el examen físico, el neonato fue poco re-
activo, con tono disminuido, llanto ausente. Los reflejos de bús-
queda, reflejo de Moro, sostén cefálico y extensión cruzada, todos 
ausentes. En cabeza presentaba una masa de gran tamaño, sobre 
la región parieto-occipital, de bordes lobulados, irregulares, cu-
bierta en parte por cuero cabelludo, y en otras zonas de un tono 
rojo violáceo, los diámetros mayores de la lesión descrita fueron 
de 65x25cm (Imagen 1); la piel suprayacente estaba tensa y sin fu-
gas de líquido cefalorraquídeo; la masa no aumentaba de tamaño 
al llanto; la transiluminación fue positiva en ciertas zonas, en pro-
bable relación a presencia de líquido cefalorraquídeo incrementa-
do; ausencia de fontanelas. El examen sistémico no tuvo hallazgos 
significativos. Los exámenes de laboratorio de rutina del paciente 
fueron normales.

Imagen 1 .Meningohidroencefalocele gigante 
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Se realizó una resonancia magnética simple de cráneo que mostró 
un meningohidroencefalocele gigante con alteración severa de las 
estructuras encefálicas, lisencefalia e hipoplasia severa de la bó-
veda craneana (Imagen 2 y 3), además de Malformación de Chiari 
tipo I (Imagen 4) y siringomielia (Imagen 5), entre los hallazgos más 
relevantes.

Imagen 2. Corte sagital potenciado en T1, muestra 
menigohidroencefalocele gigante. Hipoplasia severa de la 

bóveda craneana (flechas blancas ) y agenesia de cuerpo calloso 
(flecha azul).

Imagen 3. Corte coronal RM FLAIR. Lisencefalia.
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Imagen 4. Corte sagital potenciado en T1. Malformación de 
Chiari tipo I.

Imagen 5. Corte sagital potenciado en T2. Siringomielia.

EVOLUCIÓN

Se inició alimentación enteral por medio de sonda orogástrica, ya 
que el paciente no tenía reflejo de succión. A los tres días de vida, 
presentó convulsiones tónicas persistentes en extremidades infe-
riores, por lo que se administró dosis de impregnación y manteni-
miento con fenobarbital. Presentó además cuadro de distermias 
persistentes, taquipnea y disminución de la saturación de oxígeno, 
se sospechó de cuadro infeccioso y se inició antibioterapia empí-
rica.

Permaneció hospitalizado por 16 días para estudio y evaluación 
por especialidad. Tras valoración del caso, debido al importante 
defecto de la calota craneal y las anomalías estructurales cerebra-

les, el paciente no presentaba un buen pronóstico y no fue candi-
dato para tratamiento quirúrgico. Neonato fue dado de alta con 
expectativa de vida reducida, para recibir cuidados en el hogar. El 
paciente falleció dos días después de la alta médica.

  DISCUSIÓN  

La prevalencia del encefalocele varía de 0.08 a 0.4 por cada 1 000 
nacidos vivos [4-6].El meningohidroencefalocele es un defecto 
congénito del tubo neural cuya característica es una  herniación o 
protrusión de las meninges, encéfalo y ventrículos a través de un  
defecto del cráneo; este saco herniario esta generalmente cubierto 
por cuero cabelludo [1-5]. La herniación ocurre entre las 8 a 12 se-
manas de gestación en el sitio de una disrupción mesenquimatosa 
local, se origina por la separación anormal entre el ectodermo de 
superficie y el neural en los sitios de cierre [4]. Aproximadamente el 
75% de los encefaloceles están ubicados en la región occipital, se-
guido de la frontoetmoidal (13% –15%) y parietal (10% –12%) [6].

La ecografía continúa siendo de gran valor en el diagnóstico pre-
natal, permite evidenciar la presencia o ausencia de tejido cerebral 
en el defecto;  además a través del estudio exhaustivo, permite 
evaluar de forma integral el desarrollo fetal y la presencia de otras 
alteraciones del neuro-eje [4- 7]. Clínicamente, las encefaloceles 
gigantes son evidentes debido a su morfología [8]. En el examen 
físico es importante describir el tamaño, extensión, ubicación, 
tamaño del defecto óseo del encefalocele; tamaño de la cabeza 
para sospecha clínica de hidrocefalia o microcefalia; anomalías 
craneales y extracraneales asociadas; las anomalías en el examen 
neurológico [9]. 

La mayoría de encefaloceles de la región frontal no contienen 
tejido cerebral por lo que usualmente tienen un pronóstico más 
alentador. La mortalidad es mayor durante el primer día de vida 
y puede darse hasta la adolescencia, en donde otros factores pue-
den afectar el pronóstico: defectos asociados, tamaño de la lesión, 
localización, contenido cerebral [6]. La mayoría de los neonatos 
sobrevivientes con encefaloceles tienen déficit cognitivo, hidroce-
falia, espasticidad y convulsiones, esta última es muy común [10-
11]. 

El objetivo de la cirugía es el cierre hermético dural (la reparación 
intradural es preferible a la reparación extradural), el cierre del de-
fecto del cráneo, la resección del saco y la reconstrucción de la de-
formidad ósea externa; dichos procedimientos dependerán de la 
magnitud, y las estructuras comprometidas [10-12]. La mayoría de 
los contenidos del saco herniario son atrésicos y pueden extirpar-
se, sin embargo, la tórcula y el tejido viable restante deben volver-
se a colocar en posición anatómica, sopesando el riesgo de muerte 
[11]. La resonancia magnética junto con angiografía permite la 
valoración del saco y su relación con los senos venosos durante la 
planificación quirúrgica [10-11].

La reconstrucción del defecto óseo se logra mediante injerto óseo 
autólogo o malla artificial. La corrección quirúrgica debe realizarse 
lo más pronto posible para evitar las afecciones potencialmente 
mortales del neonato como: dificultad respiratoria, infecciones del 
sistema nervioso central, neumonías por aspiración y el daño irre-
versible del núcleo ambiguo [11]. El estado neurológico preopera-
torio y la cantidad de tejido cerebral que se hernia en el saco son 
los factores más importantes que determinan el pronóstico a largo 
plazo. [12]. En el presente caso lamentablemente la gran afecta-
ción estructural de la calota y el tejido cerebral, no permitió una 
intervención quirúrgica.
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  CONCLUSIÓN   
  
 El  meningohidroencefalocele gigante es un defecto del tubo neural poco frecuente.  El manejo de las encefaloceles puede ser complicado y 
debe ser individualizado y dependerá de las estructuras anatómicas comprometidas. Si bien en este caso el pronóstico fue malo, siempre es 
necesario el trabajo multidisciplinario para un adecuado manejo.   

ABREVIATURAS
RM: Resonancia Magnética. 
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