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PALABRAS CLAVE.-
* Recién nacido Ciclopes (Fig. 3)
* Holoprosencefalia

DESCRIPCION DEL CASO.-
Se trata de una paciente que acude al servicio de emergencias
obstétricas del hospital de la mujer de 18 aflos de edad con el
antecedente de dinamica uterina y dilatacion de 9 cm, por lo
que ingresa inmediatamente a sala de partos. Con los
siguientes diagnosticos obstétricos:

> embarazo de 37 semanas por examen fisico.

> trabajo de parto R

Se obtiene un producto Unico vivo, por examen fisico

corresponde a 36 semanas, de gestacion: sexo femenino,

apgar 3 al minuto y 3 a los 5 minutos, peso = 2800 grs., talla

=49 cm., perimetro cefalico = 29.5 cm.

Al examen fisico neonatal; craneo microcéfalo, con un

perimetro cefalico disminuido, ecograficamente se observan i

anencefalia (Fig. 1), cabellos delgados, finos mal

implantados, con zonas alopecicas en region occipital de mas

o menos 1 cm, en numero de uno. Orejas mal implantadas,

pabellones auriculares aplasicos, o esbozos, (Fig. 2 y 3) ]

(Fig. 4)

(Fig. 1)
(Fig'S) ‘
Fascies: pequeiia con ciclopia con un ojo de 2 cm de didmetro
emergiendo en el lugar de la raiz de la nariz a nivel de la
frente. (Fig. 4)
Se observa una formacion cilindrica de diametro de 1 cm., y
largo 2,5 cm. con cuya parte final presentaba una depresion

i simulando una fosa nasal, en forma de una proboscide
(apéndice tubular), ausencia de parpados superiores e
inferiores, ausencia fosas nasales y de la nariz, (arrinia) (Fig.

(Fig. 2) 5) labios y cavidad bucal con caracteristicas fisicas
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aparentemente normales, cuello engrosado con aumento de la
masa muscular, corazén: ruidos cardiacos ritmicos
hipofonéticos ritmicos, con presencia de soplo sistolico.
Extremidades superiores con hexadactilia, pulgar
retroflexible, yuxtaposicion de dedos anular y mefiique (Fig.:
6y 7) resto del cuerpo supuestamente normal.

(Fig. 6)

(Fig. 7)

Llegando a fallecer a los 30 minutos de vida.

En cuanto a los antecedentes patologicos de la madre: es un
producto de segundo embarazo, el primer hijo es normal, no
refiere enfermedades padecidas durante la gestacion, ni haber
ingerido medicamento alguno, el Unico dato importante su
alimentacion en cuanto a hortalizas y legumbres, proviene de
la zona de Quirpinchaca, lugar donde drenan las aguas no
potables de la zona urbana de la ciudad de Sucre.

INTRODUCCION.-

LA HOLOPROSENCEFALIA.-

Es un trastorno caracterizado por la ausencia del desarrollo
del prosencéfalo (el 16bulo frontal del cerebro del embrion).
Durante el desarrollo normal se forma el 16bulo frontal y la
cara comienza a desarrollarse en la quinta y sexta semana del
embarazo. La holoprosencefalia es causada por la falta de
division del 16bulo frontal del cerebro del embrion para
formar los hemisferios cercbrales bilaterales (las mitades
izquierda y derecha del cerebro), causando defectos en el
desarrollo de la cara y en la estructura y el funcionamiento del
cerebro.

Existen tres clases de holoprosencefalia. La holoprosencefalia
alobar es el tipo mas grave, en la cual el cerebro no logra
separarse y se asocia generalmente a anomalias faciales
severas. La holoprosencefalia semilobar, en la cual los
hemisferios del cerebro tienen una leve tendencia a separarse,
constituye una forma intermedia de la enfermedad. La
holoprosencefalia lobar, en la cual existe una evidencia
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considerable de separacion de los hemisferios del cerebro, es
la forma menos grave. En algunos casos de holoprosencefalia
lobar, el cerebro del paciente puede ser casi normal.

La holoprosencefalia, denominada anteriormente como
arinencefalia, consiste en una gama de defectos o
malformaciones del cerebro y de la cara. En el extremo mas
grave de este espectro se encuentran los casos que involucran
malformaciones serias del cerebro, malformaciones tan
graves que son incompatibles con la vida y a menudo causan
la muerte intrauterina espontanea. En el otro extremo del
espectro estan los individuos con los defectos faciales -que
pueden afectar los ojos, la nariz y el labio superior y el
desarrollo normal o casi normal del cerebro. Pueden ocurrir
convulsiones o retraso mental.

El mas grave de los defectos (o anomalias) faciales es la
ciclopia, caracterizado por el desarrollo de un solo ojo, que se
ubica generalmente en el area ocupada normalmente por la
raiz de la nariz, y la ausencia de la nariz o una nariz en la
forma de una probodscide (un apéndice tubular) situada por
encima del ojo.

La etmocefalia es la anomalia facial menos comun. Consiste
en una probdscide que separa ojos muy juntos, ausencia de la
nariz y microftalmia (tamafio anormalmente pequefio de uno
0 ambos 0jos).

La cebocefalia es otra anomalia facial caracterizada por una
nariz pequefia y aplastada con un solo orificio nasal situada
debajo de unos ojos subdesarrollados y muy juntos.

La anomalia facial menos grave es el labio leporino, también
llamado agenesia premaxilar.

Aunque las causas de la mayoria de los casos de
holoprosencefalia siguen siendo desconocidas, los
investigadores saben que aproximadamente la mitad de todos
los casos se deben a causas cromosomicas (de los
cromosomas). Las anomalias cromosomicas, tales como el
sindrome de Patau (triso mia 13) y el sindrome de Edwards
(triso mia 18) se han podido asociar con la holoprosencefalia.
Los hijos de madres diabéticas tienen un riesgo mayor de
padecer el trastorno.

No existe tratamiento para la holoprosencefalia y el
pronostico para los individuos que la padecen es pobre. La
mayoria de los que sobreviven no muestran signos de
desarrollo significativos. Para los niflos que sobreviven, el
tratamiento es sintomatico (es decir, alivia s6lo los sintomas y
no las causas del trastorno). Es posible que una mejora en el
monitoreo de embarazos de madres diabéticas pueda ayudar a
prevenir la holoprosencefalia. No obstante, no existen medios
de prevencion primaria.

DISCUSION

En los ultimos afios se observa con preocupacion una mayor
incidencia de malformaciones congénitas en especial del
sistema nervioso central. Entre los factores desencadenantes
se encuentran los genéticos y los factores exdgenos a los que
se ve expuesta la poblacion en etapa de gestacion. La falta de
control prenatal no permite un diagnostico de riesgo
gestacional oportuno, lo que permitiria tomar las acciones
tanto en aspectos preventivos como terapéuticos.
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RECOMENDACIONES

Al ser la gestacion una etapa de riesgo tanto para la madre
como para el nifio, se requieren tomar acciones urgentes con
la finalidad de prevenir las complicaciones del embarazo,
promover un buen estado de salud en el binomio madre-nifio
y detectar en forma precoz los problemas que se presentan
durante la gestacion. Es por ello que todas las instituciones de
salud y todo su personal deberan priorizar la atencion de este
grupo poblacional y orientar todos los recursos econémicos,
técnicos y logisticos para lograr evitar las situaciones que
presentamos anteriormente.
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