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TITULO:

Sindrome del meningocele lateral relacionado con NOTCH3: Consideraciones
qguirdrgicas.

INTRODUCCION/OBJETIVOS:

El sindrome del meningocele lateral-NOTCH3 (SML-NOTCH3) es un trastorno neuroldgico,
infrecuente y de causa genética, caracterizado por una disfuncion del tejido conectivo y
meningoceles laterales multiples, dismorfia facial, anomalias esqueléticas, alteraciones
auditivas, hipotonia, anomalias cardiacas y urogenitales. Otros hallazgos neurolégicos que
pueden presentar son Chiari I, siringomielia y, en ocasiones, hidrocefalia. Presentamos e
ilustramos el caso de un paciente afecto por esta entidad clinica y el manejo quirlrgico
realizado.

MATERIAL Y METODOS:

Paciente de 16 meses que presenta multiples meningoceles téraco-lumbares, identificandose
dos grandes colecciones de liquido cefalorraquideo (LCR) cubiertas por meninge a nivel
retroperitoneal que ocasionan compromiso de asas intestinales, efecto de masa sobre riflones
e hipoplasia pulmonar. Presenta rasgos dismorficos, retraso motor, trastorno de acomodacion
gastrico y displasia de Mondini bilateral. Desarrollo cognitivo y del lenguaje apropiado para la
edad.

RESULTADOS:

El manejo neuroquirdrgico comienza con la colocacion de un drenaje lumbar externo, con la
finalidad de reducir el volumen de los meningoceles y colocar posteriormente una derivacion
de liquido cefalorraquideo (DVP). Dicha DVP se inserta a los siete dias tras conseguir un leve
vaciado de los meningoceles. A los dos meses, la imagen revela una discreta reduccion de
los meningoceles.

CONCLUSIONES:

La cirugia se reserva para tratar meningoceles espinales que ocasionan sintomatologia.

El tratamiento de primera linea consiste en la colocacién de una derivacion ventriculo-
peritoneal. El objetivo es disminuir la presion supratentorial, para reducir la presion en la pared
del meningocele vy, aliviar la sintomatologia asociada al efecto masa del meningocele.

Se desaconseja realizar laminectomias multinivel por los cambios patolégicos en la morfologia
espinal, ya que pone en riesgo la integridad estructural de la columna vertebral. Tampoco se
recomienda manipular directamente los meningoceles mediante ligadura directa o derivacion
de estos, dado que se asocia con morbilidad neurolégica.
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