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Introduccion

Estas lesiones se describen en alrededor de 1 en 40 mil nacidos vivos. La mayoria de las
malformaciones de la region frontonasal se manifiesta como tumoraciones de linea'media
y se asocian con complicaciones infecciosas locales o locorregionales (meningitis a
repeticion).

Cerca de un tercio de los pacientes presentan malformaciones intracraneales asociadas
(disgenesia del cuerpo calloso, lipomas interhemisféricos, quistes. coloides,  quistes
aracnoideos).

Se destaca que las malformaciones pueden aparecer.con o sin(‘obstruccion
ventilatoria. Si se tiene en cuenta que los neonatos’;son respiradores nasales
obligatorios, la obstruccion nasal suele diagnosticarse en, el periodo’ neonatal, mientras
que el diagndstico de las anomalias congénitas sin“abstruccion hasal suele ser mas
tardio. La biopsia esta contraindicada antes de la realizacion de un‘estudio morfoldgico.

Quiste Dermoide

Se postula que se deben a inclusiéon ectadérmica a(ivel de las zonas axiales de fusion de
los procesos embrionarios frontonasales (dias .24-56 de vida intrauterina), si bien esta
hipotesis es motivo de debate. Estos” quistes pueden permanecer o no permanecer en
contacto con el medio externo(fistula o quiste)./ka topografia dependeria del estadio de
desarrollo en el que se produce la inclusién; cuanto mas precozmente, mayor sera la
profundidad. Cuando ,estds lesiones (incluyen tejidos derivados de las tres tunicas
embrionarias (ectodermo;:mesodermoy endodermo), constituyen un teratoma.

La incidencia se'estima en 1 de cada 20 a 40 mil nacimientos, por lo que constituye la
malformacion mas frecuente dela linea media, asi con el 3.7% a 12.6% de las lesiones
dermoides de fa,cabeza y €] cuello. Se han descrito formas familiares de la enfermedad.

La asociacion con otras”malformaciones (atresia auris, paladar hendido, microsomia
hemifacial, albinismo, ‘malformaciones genitales o cardiovasculares) se estima en 41%.
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Fonticulus frontalis
patente con quiste J
dermoide
frontonasal

Fistula dermica

Agujero ciego patente y
dermoide intracraneal

Fistula dérmica Cartilago

Quiste
dermoide

Manifestaciones Clinicas

e Diagnéstico al nacimiento: fistula cutanea en cualquier punto entre la glabela y la

punta nasal (pueden verse varios trayectos fistulosos)
Es patognomonica la salida de pelos por el orificio.
A la compresion se verifica salida de material amarillento.

El quiste constituye una tumefaccion aislada del dorso nasal, blanda, indolora, moévil y

cubierta por piel normal o de aspecto angiomatoso.
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El principal diagnéstico diferencial esta representado por los encefaloceles, pero los
quistes dermoides no son transiluminables; ademas, es util la prueba de Furstenberg
(compresion bilateral de las venas yugulares) o el llanto (maniobra de Valsalva), las
cuales no producen una expansion del tumor.

Las complicaciones incluyen sobreinfeccion, celulitis periorbitaria, osteomielitis y
extension a base de craneo (meningitis, absceso cerebral).

Para el diagnéstico, se evalla la extension del quiste y se descartan malformaciones
asociadas. La tomografia computada (TC) del macizo craneofacial permite reconocer el
desdoblamiento de la apdfisis crista galli o la dilatacién del agujero ciego, que constituyen
signos para sospechar extension en direccion superior. La resonancia magnética (RM) es
apropiada para la evaluacion precisa del trayecto fistuloso y sus extensiones.

El tratamiento involucra la indicacion quirdrgica precoz (6 meses) para evitar
complicaciones infecciosas y facilitar la exéresis. En caso de ausencia de extension
intracraneal, puede recurrirse a la via directa a nivel de la lesion (no estética) o a una via
indirecta (transcolumelar, cantal interna en quistes altos).
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En presencia de extensién hacia base de craneo se propone la via coronal; cuando la
extension es intracraneal puede realizarse osteotomia.

o

= g A .
5 Acceso a un quiste del dorso de la nariz con extensidn intracranenl por una via coronal (fig 3 E, F). Via
coronal, elevacidn de un colgajo peridstice (2); frazade de la osteotomia nasoglabelar (1) (A) permitiendo asf
el acceso al guiste con extensidn intracraneal (B

De acuerdo con Weiss, podria realizarse tratamiento endoscépico en los casos en los que
el quiste sea intranasal en su totalidad, con minimo compromiso cutaneo. Denoyelle y
colaboradores informaron una tasa de recidiva a largo plazo del 5.5%.
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Meningocele

Es una malformacion de la linea media nasal y la porcién anterior de la base de craneo,
que generalmente se manifiesta al nacimiento. En este apartado se considera tanto al
meningocele como al meningoencefalocele y al encefalomeningocistocele. La incidencia
se estima en 0.8 a 4 casos cada 10 mil nacidos vivos.

El prondstico es variable y se asocia con otras anomalias congénitas en 30% a 40% de
los casos (hendiduras labioalveolopalatinas, hidrocefalia, malformaciones cerebrales,
microftalmia).

Clasificacion Topografica

e Occipitales (75%)
e Sincipitales (15%)

Nasofrontal: el saco pasa entre el frontal y los huesos nasales. Se localiza en
la glabela (hipertelorismo)

Nasoetmoidal: entre los huesos nasales y el cartilago lateral (tumoracion
lateronasal); los huesos frontal y nasal y son normales.

Nasoorbitario: el saco atraviesa los huesos frontal y nasal (pared medial de la
orbita)

e Basal (10%)

Transetmoidal: defecto en la lamina cribosa, en el meato superior, medial al
cornete medio.

Esfenoetmoidal: defecto entre celdillas etmoidales posteriores y el esfenoides
(nasofaringe)

Transesfenoidal: sobresale del saco a través del canal craneofaringeo
(nasofaringe).

Esfenomaxilar: a través de la fisura orbitaria superior y luego a través de la
fisura orbitaria inferior; se presenta en la fosa pterigopalatina

Manifestaciones Clinicas

Las formas sincipitales se caracterizan por tumores compresibles del puente nasal, de
naturaleza pulsatil, que se expanden con la maniobra de Valsalva o la prueba de
Furstenberg. Pueden aparecer sélo como masas firmes, dependiendo del grado de
comunicacién con el espacio subaracnoideo. También se describen ulceraciones

cutaneas.
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Las formas basales se asocian con escasas manifestaciones externas. Se describen
ampliacion de la raiz nasal, hipertelorismo, obstruccion nasal, obstruccion del saco
lagrimal o tumoracién nasofaringea.

En relacion con el diagnéstico, estos pacientes requieren un abordaje multidisciplinario
por otorrinolaringologia y neurocirugia. Es importante descartar otras anomalias
congeénitas. No se efectiua punciéon aspiracion diagnostica. La endoscopia nasal permite
determinar la localizacion, extension y origen. Son utiles la TC y la RMN.
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El tratamiento involucra la cirugia precoz, para disminuir el riesgo de infeccion vy

deformidades faciales.

e Componente intracraneal: craneotomia frontal con reparacién el defecto dural y base
de craneo. El componente extracraneal puede abordarse en el mismo procedimiento o
en un segundo tiempo

e Componente extracraneal: depende de la localizacion y el tamafo:

o Extranasal: incisién bicoronal (aborda los componentes intra y extracraneal
extendiendo el flap hasta la union osteocartilaginosa del dorso nasal)
o Intranasal abordaje endoscdpico (reseccion de encefalocele extra e intranasal)

Glioma

Esta conformado por tejido glial ectdpico, sin conexion con el liquido cefalorraquideo
(LCR). Se postula que la etiopatogenia obedece a una falla en el cierre del neuroporo
anterior. Generalmente se manifiestan al nacimiento pero pueden llegar a reconocerse en
la infancia o incluso en la adultez. Segun su localizacion puede ser:

e Extranasal (60%): tumor firme, medial o paramedial, indoloro, irreductible, entre la
glabela y la punta nasal. Furstenberg: negativo.

e Mixto (10%)

e Intranasal (30%): unilateral, generalmente derecho, grisacea o purpura, firme,
incompresible. Se asocia con obstruccidon nasal y rinorrea; se presentan con mayor
frecuencia como adheridos al cornete medio o pared lateral.

a

Fig. 5. Endescopks view of nasal glioma 4 In the lef nasal cavity.
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Clinica

Epistaxis o rinorraquia

A veces el unico signo de alarma es la meningitis recidivante

No suelen existir defectos 6seos.

No experimentan degeneracion maligna.

Las complicaciones incluyen infecciones, fistulas de LCR y meningitis
Su tamafio no se modifica con la maniobra de Valsalva

Diagnéstico

Evaluacién endoscopica

La biopsia esta contraindicada (riesgo de desgarro meningeo y de meningitis)
Imagenes: TC o RMN (esta ultima es de eleccion)

El diagnostico de certeza es intraquirurgico.

Deben descartarse otras anomalias congénitas asociadas
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Tratamiento

La cirugia es imperativa por el riesgo de fistula del LCR, meningitis y distorsién 6sea.
Recurren raramente (5% a 10%), por lo que se recomienda incision conservadora y
estética.

Se propone el abordaje externo para los gliomas extranasales (rinotomia lateral, incision
en linea media nasal, bicoronal, rinoplastia externa). Se recomienda rinoplastia externa
cuando el tumor es voluminoso (bicoronal o en linea media nasal). Para los gliomas
intranasales se sugiere abordaje endoscépicos, incluso ante extension intracraneal.

Hemangioma

Se consideran los tumores neonatales mas comunes, con una incidencia del 10%. Son
mas frecuentes en mujeres (3 a 1) y en nifios prematuros; la localizaciéon mas habitual es
la regién de cabeza y cuello (59%), sucedida por el tronco (24%). A su vez, los
hemangiomas nasales representan el 15% de los hemangiomas faciales. No obstante,
raramente estan presentes al nacimiento y el 85% se desarrollan en las primeras
semanas de vida.

Los hemangiomas congénitos, presentes al nacimiento, no proliferan y pueden
involucionar rapidamente en los primeros 2 afos de vida. Son de localizacion intra o
extranasales, de caracteristicas superficiales (dermis papilar, rojos) o profundos (dermis
reticular, azules), focales o segmentarios (peor prondstico por mayores indices de
complicaciones). Generalmente son lesiones Unicas; si son mas de tres, es apropiado
descartar compromiso visceral. Se advierte que el 20% de estos hemangiomas pueden
encontrarse unidos al sistema nervioso central por tractos de tejido fibroso.

Desde el punto de vista clinico, se describe una fase proliferativa de 6 a 12 meses,
caracterizada por un rapido crecimiento debido a la hiperplasia de las células endoteliales.
Luego, involucionan por varios afios: el 50% y el 70% resuelven por completo a los 5y 7
afnos, respectivamente. Como secuela se sefalan piel redundante, cicatrices y
telangiectasias.

Las formas intranasales se localizacion con mayor frecuencia a nivel septal, en la mitad
anterior. Provocan obstruccion nasal y epistaxis; entre las complicaciones se citan la
ulceracién (la mas frecuente), el sangrado, la infeccién la ambliopia, la dificultad para la
ventilacién nasal, la distorsion de los cartilagos 0 huesos nasales e incluso la insuficiencia
cardiaca en caso de hemangiomas voluminosos.
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Para el diagnoéstico, es de eleccion la RM. Estas lesiones son hiperintensas en T, e
hipointensas o isointensas en T, (refuerzan con gadolinio). En pacientes con tres 0 mas
hemangiomas, se recomienda la ecografia abdominal, con énfasis en la pesquisa
hepatica. Si ecografia es positiva, se realizan imagenes de todo el cuerpo para deteccion
de otras lesiones.

Los hemangiomas nasales involucionan en menor grado que los localizados en otros
organos.
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Tratamiento

e Farmacoldgico

O

O
O
O

e Laser:

Corticoides sistémicos (prednisolona 1 a 2 mg/kg por 4 a 6 semanas)

Interferén en pacientes con lesiones resistentes a corticoides

Los corticoides intralesionales son una alternativa en los hemangiomas faciales
El propanolol induciria regresion a través de vasoconstriccidn sin mayores
efectos colaterales. No es una indicacion aun validada por la ANMAT.

en lesiones tempranas (para prevenir mayor crecimiento, hemangiomas que se

encuentran en etapa de involucion)
e Cirugia

O
O
O

Rinoplastias abiertas
Incision transcolumelar
Incision eliptica en dorso nasal

Los principales autores recomiendan:

e Tratamiento con corticoides intralesionales durante la fase proliferativa.

e (Cirugia precoz al finalizar la fase proliferativa, durante el segundo afio de vida.
® Rinoplastia abierta para las lesiones columelares o en la punta o ala nasal.

DErRMOIDE

ENCEFALOCELE

GLIoMA

Edad de

presentacion

Infantil; ocasionalmente

adulto

Infantil

Cualquier edad

Aspecto

Masas lida, con o sin
seno; penacho de pelo;
pseudohipertelorismo;
no transilumina; a

menudo se sobreinfecta

Azul, blando,
compresible; puede
transiluminarse;
aumenta de tamano

al llorar

Rojo-azulado y sélido,
no es compresible y no

se transilumina

Localizacion

Extension intracraneal

enel 25%

Afectacion intracraneal

constante

Raramente se conecta
al espacio intracraneal

mediante un pediculo
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Conclusiones

La mayor parte de las malformaciones congénitas de la region frontonasal se
manifiesta como masas o tumefacciones sintomaticas de la linea media, a nivel del
tercio medio de la cara.

En ocasiones, pueden revelarse por complicaciones infecciosas locales o
locorregionales (en especial, meningitis cronica o de repeticion).

La biopsia diagnostica esta contraindicada ante una malformacion congénita de la
nariz antes de realizar un estudio morfoldgico.

La posible extensioén intracraneal de los quistes y fistulas del dorso nasal y el riesgo de
complicaciones infecciosas secundarias justifican su tratamiento quirirgico precoz.

El estudio por imagenes de la base del craneo es necesario para demostrar una
solucion de continuidad correspondiente al trayecto fistuloso.

Cualquier sospecha de extension intracraneal justifica la realizacion de RM centrada
en la fosa craneal anterior para detectar la presencia de una masa intracraneal.

Si se demuestra una masa intracraneal, el paciente debe someterse a una doble via
de acceso rinologica y neuroquirurgica.
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