Holoprosencefalia
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Es un defecto congénito que incluye variadas Cuadro clinico

malformaciones cerebrales y faciales, debido a [Ajobar Gravedad: Alta.
la ausencia o fallo de la division del prosencefalo
en dos |obulos separados entre la tercera y la
guinta semana de gestacion.

Sighos: Cavidad ventricular unica, con talamo
fusionado y ausencia de tercer ventriculo,
neurohipofisis y tracto optico.

Origen de la patologia Semilobar Gravedad: Intermedia.

Ocurre en el periodo embrionario, e inicia en la Signos: Persiste un ventriculo Unico pero con una
3° a la 5° semana de gestacion, en el proceso division parcial de los hemisferios cerebrales en su
de gastrulacion. Esta etapa es muy susceptible segmento posterior.

a Iag malfor.macione.s’ teratogenas, ya que al [ gpar Gravedad: Baja.

ocurrir una interrupcion en aquel proceso se Signos: Division de hemisferios desarrollados y
afectara el desarrollo del prosencetalo, sin la talamos, anomalias en el cuerpo calloso y se aprecia
continuacion normal de la gastrulacion. la ausencia en el septum pellucidum o tracto
Las estructuras importantes en el desarrollo olfatorio.

craneofacial como la placa precordal y el tubo
neural se veran alterados manifestando Ia
variabilidad fenotipica de holoprosencefalia.

Sintomas y signos: T (sadler, T. 2016),
Limitado por la causa, el tipo y la presencia de otro defecto, ya que, |la mayoria de los supervivientes tienen retrasos
en el desarrollo y discapacidades intelectuales de diversa gravedad segun los defectos cerebrales. El caso mas
severo es la holoprosencefalia Alobar; en esta variante encontramos la mayoria de las anomalias faciales. Por lo
que los fetos con esta enfermedad usualmente nacen muertos o no sobreviven después de los 6 meses de edad.

Desarrollo embriologico normail:

Los primeros indicios del desarrollo del sistema nervioso aparecen durante la tercera semana a medida que se
desarrolla la placa neural y el surco neural. Durante este proceso se van a formar tres vesiculas primarias: el
prosencéfalo, mesencefalo y rombencefalo. En el caso del prosencéefalo se forma en el proceso de induccion ventral
que consta de 3 Procesos: Formacion, clivaje y  formacion de la linea media.

Desarrollo embriolégico anormal

La caracteristica principal de la holoprosencefalia es que el cerebro no se
divide; en la H.Alobar ocurre una alteracion mesodéermica a nivel del rostro y
una falla en la formacion del mesenquima, produciendo ausencia de la cisura
interhemisferica y un desarrollo anormal del cuerpo calloso.

Ademas el prosencefalo no se divide, fusionando los hemisferios cerebrales
| o yun ventriculo unico. Debido a esto el cerebro es mas pequeno y se originan
(Cervantes, A. Bencomo, :2019).  @lteraciones faciales como microcefalia, ausencia de fosas nasales o un

Fig. 1 A. Vista lateral de feto masculino de 12 -13. semanas de

gestacion, con evidente afectacion facial: ciclopia con disgnatia. B. Vista  OF1fICIO nasal, ciclopia, proboscide, hipotelorismo, microftalmia, anoftalmia,

frontal, donde se aprecia esbozo oral hipoplasico sin apertura oral,

cubierto por una membrana y sin labios. Iabio |ep0rin0 y paladar hendidO.

Estudio histopatologico
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Tratamientos:

No se han llevado a cabo, dado que la
complejidad de aquellas malformaciones son
bastantes severas. Ademas de que presentan
una baja frecuencia, donde por |lo general
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aquella vida suele durar solo minutos, por otro ,'., £ 4 .. 1}‘:;,,
lado son interrumpidos de manera temprana y A i @ B’s
voluntaria, o dado la severidad terminan | (Cervantes, A, Bencomo, §:2019)
generandose abortos espontaneos a causa de | (Pen s ounen L 021) Ghoonandosa  comes (1) et (2 e () £ 8 Ftograta
la  incompatibilidad  con  la  vida. dondeseobsenalapresencade povoscs yauseniace SIS0 g b 20 U B0 el leene

mandibula (2), mesénquima (3) y pequenfia cavidad oral (4).
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