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Resumen

Objetivos: Revisar, a partir de un caso, la hidranencefalia, enfermedad connatal que rara vez vemos en
nuestro medio gracias a control obstétrico.

Caso clinico: Recién nacida con alteraciones neuroldgicas y macrocefalia progresiva. Embarazo no
controlado en madre con serologia TORCH positiva. En el diagnostico de esta paciente, es especialmente
[lamativa la transiluminacion craneal positiva. LaRM cerebral confirma una gran ventriculomegalia con
parénquima cerebral muy adelgazado. Se implanta una derivacién ventriculoperitoneal (DVP), con mejoria
clinicay control del perimetro cefalico, pero persiste el adelgazamiento cerebral. La hidranencefalia es una
rara enfermedad congénita caracterizada por laanormal encefaloclastia, con ausencia de ambos hemisferios
cerebrales, siendo completado el espacio por LCR. Con incidencias inferiores a 1/10.000 nacidos vivos, en su
diagnostico debemos considerar la hidrocefaliay la holoprosencefalia alobar. Generalmente esporadicos, se
puede asociar ainfecciones congénitas como los TORCH. Laisquemia carotideainterna bilateral parece ser
clave en la patogenia, condicionando la ausencia hemisférica. En su diagnostico, |o mas importante esla
prevencion prenatal, y en su defecto |a sospecha clinica, confirmandose posteriormente con ecografiay RM
cerebral. Sin tratamiento especifico, la colocacion de DV P puede frenar |a progresiva macrocefalia. Su
prondstico es sombrio, a conservar Unicamente funciones tronculares, siendo raro la supervivenciamas alla
del afo de vida.

Discusion: El tratamiento del excesivo crecimiento cefalico es diverso, pudiendo ser Util las DVP para
detener la progresion. En cualquier caso, en la hidranencefalia adquiere importancia capital la prevencion 'y
control obstétrico.
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