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HOLOPROSENCEFALIA ALOBAR COMO PRESENTACION DEL SINDROME DE PATAU. A PROPOSITO DE UN CASO
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INTRODUCCION:
La holoprosencefalia es una malformacion cerebral en la que no se produce la correcta division del prosencéfalo entre la tercera y la cuarta semanas de gestacion, dando como resultado diversos grados de falta de
separacion de los hemisferios cerebrales. Los 3 tipos clasicos de holoprosencefalia en orden decreciente de gravedad son alobar, semilobar y lobar.
En el primer trimestre del embarazo, el diagndstico de holoprosencefalia alobar se basa en la ausencia de la configuracion normal de la hoz del cerebro y el plexo coroideo en el plano axial. La holoprosencefalia se
asocia con frecuencia con otras anomalias craneofaciales y alteraciones genéticas. La trisomia 13 es la anomalia cromosdmica mas comunmente asociada y esta presente en aproximadamente el 75 % de los casos
El sindrome de trisomia 13 o sindrome de Patau, se caracteriza por anomalias congénitas multiples y graves. La triada clasica es macroftalmia, labio leporino y polidactilia postaxial, pero la presentacion clinica
puede ser bastante variable. Otras anomalias observadas en mas del 50% de los caso son: holoprosencefalia, discapacidad intelectual grave, sordera, alteraciones craneofaciales, cardiopatias estructurales,
criptorquidia y Utero bicorne. La mayoria de los casos mueren prenatalmente y el 91% de los nacidos mueren durante el primer afio de vida.
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cardiaca positiva a 165 lpm. A nivel craneal se visualiza fusion de
linea media a nivel hipotalamico con ventriculo Unico frontal,
sugestivo de holoprosencefalia alobar. A nivel facial presenta
microftalmia hipotelorismo y una imagen sugestiva de probdscide
interteldrica. Resto de estudio ecografico sin hallazgos.
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13. { Sindrome de Patau) IMAGENES 1Y 2: imagen ecografica de feto de 13 semanas con holoprosencefalia. IMAGEN 3:cariotipo fetal con trisomia cromosoma 13.

CONCLUSIONES:
-El sindrome de Patau es un sindrome congénito polimalformativo grave, con una supervivencia que raramente supera el afio de vida.
-Los fetos afectados de trisomia 13 presentan anomalias multiples que pueden ser detectadas antenatalmente por medio de la ecografia. Entre ellas destacan las anomalias del SNC, especialmente la
holoprosencefalia, malformaciones facialesy cardiacas.
-El diagndstico definitivo se realizara mediante cariotipo fetal a través de amniocentesis o vellosidades coriales.
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