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Resumen  La  herniación  espontánea  de  tejido  cerebral  a  través  de un defecto  óseo  y  dural
a nivel  temporal  es  una  rara  entidad,  siendo  todavía  más infrecuente  que  esta  circunstancia
se  produzca  de  forma  bilateral.  La presentación  suele  ser  en  forma  de otorrea  intermitente
y persistente  en  el  tiempo.  La  manifestación  como  rinolicuorraquia  es  muy  poco  habitual.  El
objetivo  es  presentar  este  inusual  caso  de un encefalocele  espontáneo  bilateral  por  defecto
bilateral  del tegmen  tympani.
©  2010  Elsevier  España,  S.L.  Todos  los  derechos  reservados.

KEYWORDS
CSF  leak;
Encephalocele;
Middle  cranial  fossa;
Tegmen  tympani;
Surgical  approaches

Atypical  etiology  of rhinorrhea:  spontaneous  bilateral  temporal  encephalocele

Abstract  Spontaneous  herniation  of  brain  parenchyma  through  a  dural  and  osseous  defect  in
the temporal  bone  is a  rare  entity  and  a  bilateral  form  is even  more  infrequent.  It  usually  pre-
sents as  an  intermittent  but  persistent  otorrhea.  Manifestation  as  nose  cerebrospinal  fluid  (CSF)
leak is very  uncommon.  Our  objective  is presenting  this  unusual  case  report  of  a  spontaneous
bilateral  encephalocele  with  a  bilateral  tegmen  tympani  defect.
© 2010  Elsevier  España,  S.L.  All  rights  reserved.

Introducción

Los  encefaloceles  cerebrales  basicraneales  son un  hallazgo
poco  frecuente,  siendo  la incidencia  de  1/35.0001.  En  la
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mayoría  de  los  casos  se  asocia  a  otras  circunstancias  como
traumatismos,  infecciones,  procesos  inflamatorios,  tumo-
res,  radioterapia  o cirugías  previas1,2,3.  Los  espontáneos  son
todavía  más  raros,  menos  del 9%4, siendo  la  forma  unilateral
la  más  habitual.

La  presentación  clínica  más  común  es en  forma  de
otorrea,  siendo  confundida  habitualmente  con  una  otitis
serosa  media1,3,5 y hasta  en el  20%  existe  antecedente  de
meningitis6.
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Figura  1  TC  ósea  coronal.  Se  visualiza  en  el  lado  derecho  (A)  y  en  el izquierdo  (B)  la  solución  de continuidad  en  el  tegmen  tympani,
con ocupación  del oído  medio  por  un encefalocele.

A  continuación  presentamos  un caso raro  de  encefalocele
bilateral  espontáneo  con una  presentación  atípica  en  forma
de  rinolicuorraquia.

Caso  clínico

Se  trata  de  un  varón  de  50  años,  derivado  a nuestro  cen-
tro  para  valoración  por  cuadro  de  rinolicuorraquia  derecha
de  meses  de  evolución  y que  ha presentado  una  meningitis
recientemente.  En  la exploración  ORL  no  se aprecian  altera-
ciones  en  el  tímpano.  En  la  rinofibroscopia,  se  visualiza  en  la
fosa  de  Rosenmüller  derecha,  salida  de  LCR  por  la trompa  de
Eustaquio.  La cisternografía  isotópica  muestra  signos  de fís-
tula  nasal,  sin  signos  de  fístula  en oídos.  La  TC ósea  de base
de  cráneo  y  de  oídos (figs.  1 A y  B)  muestra  en  el  lado  dere-
cho  una  ocupación  del  antro,  celdas  mastoideas  y  caja  del
tímpano  por  LCR  y una  dehiscencia  anterosuperior  del  teg-
men  tympani,  con una  imagen  indicativa  de  encefalocele.
En  el  izquierdo  se  visualiza  también  una  clara dehiscencia
ósea  a  nivel  del  tegmen  tympani  con una  imagen  indicativa
de  encefalocele  que  prolapsa  en  oído  medio.

Se  completa  el  estudio  con RNM  que  confirma  el  diagnós-
tico  y  descarta  la existencia  de  cerebritis  o  abscesificación
(figs.  2  A  y  B).

Se  valora  la  intervención  bilateral,  pero  finalmente  se
decide  realizar  la reconstrucción  del lado  derecho  por apa-
rentar  ser  el  origen  de  la fístula.

Se realiza  mediante  craneotomía  temporal  un  abordaje
subtemporal  extradural,  retrayendo  el  lóbulo  temporal,
visualizando  la dehiscencia  ósea  y  el  encefalocele.  Se
observa  un  tejido  desvitalizado  por  lo  que  se realiza  su
coagulación  y  exéresis.  Se  coloca  para  su reconstrucción
duramadre  artificial  (Duragen®),  fascia  autóloga  temporal,
sellado  con biopegamento  y  se coloca un  osteoinductor
(Copios®)  para  el  defecto  óseo.

Se  mantuvo  un  drenaje  lumbar  externo  durante  4  días
con  cobertura  antibiótica.

Tras  24  meses  el  paciente  permanece  asintomático,
con  controles  periódicos  de  neuroimagen  del encefalocele
izquierdo.

Discusión

La  existencia  de meningoceles  espontáneos  de  fosa  media
por  dehiscencia  en  el  tegmen  tympani  es poco  frecuente
y  de etiología  desconocida.  Algunos  estudios  de  autopsias
reportan  una  tasa  relativamente  alta,  entre  un  18-21%4,7,8.
Existen  autores  que  postulan  que  esta  dehiscencia  seria
congénita,  debido  a una  falta  de osificación  condral2,9,
sin  embargo  la  presentación  habitual  en edades  medias9,10

sería  difícil  de explicar.  Otra  teoría  tal vez  más  acep-
tada  atribuye  este  defecto  a la  presencia  de  granulaciones
aracnoideas2,4,11 que  debido al  efecto  de  la  presión  intra-
craneal  y  a la  pulsatilidad  al cabo  de  décadas  erosionan  el

Figura  2  RNM  coronal.  A)  Lado  derecho.  B)  Lado  izquierdo.  Se  identifica  el encefalocele  protruyendo  (flecha).
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Figura  3  A)  Vista  microscópica  intraoperatoria  del  encefalocele  (flecha),  introduciéndose  en  el peñasco  (P);  T:  lóbulo  temporal.
B) Vista  microscópica  intraoperatoria  del  defecto  óseo  (flecha).

hueso, adelgazando  la duramadre  y provocando  al final  el
meningoencefalocele.

Clínicamente,  suelen  predominar  manifestaciones
otológicas1,2,4,  siendo  la  más  frecuente  la existencia  de
una  «efusión»

11 u otorrea  en  oído  medio  con  hipoacusia  de
transmisión,  confundiéndose  con una  otitis  serosa  media5,6,7

y que  al  realizar  una miringotomía,  se observa  la  salida
de  LCR.  La  rinorrea  es extraña11.  La  determinación  de la
b2-transferrina  puede  confirmar  el diagnóstico1,5.  Otros
síntomas  pueden  ser  síndrome  vertiginoso,  parálisis  facial  e
incluso  epilepsia12,13 en  encefaloceles.  Existen  antecedentes
de  meningitis  de  repetición  en  cerca  de  un  20-40%4,14.

Para  el  diagnóstico  y  planificación  de  la  cirugía  es esen-
cial  realizar  una  TC  de  alta  definición  del  hueso  temporal
axial  y  coronal1,4-6,11,  siendo  útiles  las  reconstrucciones
3D.  La  realización  de  una  RNM  T1  y  T2  es recomen-
dada  ya  que  identifica  con mayor  detalle  la  existencia
de  un  meningo/encefalocele,  y va  a poder  ayudar  en  el
diagnóstico  diferencial  entre  colesteatoma,  tejido  de gra-
nulación,  granuloma  de  colesterol  y  meningoencefaloce4,7.
La  cisternografía  ha quedado  relegada  ya  que  aporta  poca
información  anatómica,  tan  solo  confirma  la presencia  de
una  fístula5.

La  vía  de  abordaje  debe  permitir  una  exposición  ade-
cuada  de  la zona  y posibilitar  la  reconstrucción.  Las  más
usadas  son  el  transmastoideo  extradural,  la  craneotomía
temporal  o  la  combinación  de  ambas7,11.

La  vía  transmastoidea  es menos  agresiva,  permite  el
acceso  a  la fosa  posterior  y  media  siendo  muy útil  en
defectos  del  tegmen  mastoideum5,7,11,  aunque  para  defec-
tos  grandes  del tegmen  tympani  puede  ser insuficiente.  El
principal  inconveniente  es el  riesgo  de  daño  de  la cadena  osi-
cular,  por  esto algunos  autores  reservan  esta  vía  para  casos
con  audición  no  útil6.

La  craneotomía  temporal  proporciona  un  excelente
campo,  y permite  la reconstrucción  dural  y reparación  ósea
de  forma  ideal4,5. Es  más  agresiva  pudiendo  no ser  factible
en  gente  de  edad  avanzada.  En  defectos  o  celes  grandes
sería  de  elección4,  además,  facilita  el  cierre  directo  dural  y
evita  el  daño  en  la  cadena  osicular  respetando  la  audición6.

En  conclusión,  se debe  individualizar  el  tratamiento
según  las  características  del  paciente,  localización  y  tamaño
del defecto  y  del  cele4,5,11.

Respecto  a la  técnica  quirúrgica,  se  considera  que  el  con-
tenido  herniario esta desvitalizado  y  no es funcional1,4,15,
por  lo que  se recomienda  su  exéresis  extradural  coagu-
lando  el  cuello7,  salvo  en grandes  celes  que  sería  mejor
la  reintroducción  (fig.  3  A y B).  Para  reparar  la  dura-
madre  la  sutura  directa  si  es  posible  es lo mejor6.  Se
pueden  usar  también  plastias  de  duramadre  o emplear  tejido
autólogo  como  la  fascia  temporalis  libre  o  pediculada  y
pericráneo1,4,5,6,7,11.  Se  puede  asociar  un  biosellante.  Algu-
nos  autores  usan  colgajos  pediculados  de  músculo  temporal
como  última  barrera.  En  la reconstrucción  ósea  del tegmen
tympani  son válidos  tanto  el  hueso  autólogo  como  cementos
de  hidroxiapatita11,16,17.

Por  último,  existe  disparidad  en  el  uso de  drenaje  lumbar
externo.  Si bien  no  existe  evidencia,  podría  ser útil  para  dis-
minuir  la  presión  del LCR1,6,11, con  la consiguiente  reducción
de tamaño  del cele,  y para  la  inyección  de fluoresceína.  Se
mantiene  entre  3-5  días  post-operatorios.
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