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TITULO: CUANDO LA DERIVACION NO ES SUFICIENTE: MANEJO MULTIDISCIPLINAR DE LA
HIPERPLASIA DE PLEXOS COROIDEOS ASOCIADA A LA TETRASOMIA DEL CROMOSOMA 9.

IMPORTANCIA DEL CASO:

La hiperplasia de plexos coroideos es una entidad clinica extremadamente infrecuente,
definida por un aumento difuso y no neoplasico del volumen del epitelio coroideo. Su
relevancia radica en la asociacién con hidrocefalia comunicante secundaria a una masiva
hiperproduccion de liquido cefalorraquideo (LCR). Dicha entidad se asocia con frecuencia a
anomalias genéticas o cromosdmicas. Este cuadro presenta a menudo refractariedad a las
derivaciones ventriculares estandar, pudiendo precisar soluciones poco convencionales.

DESCRIPCION DEL CASO CLINICO:

Se presenta el caso lactante de 20 meses con tetrasomia parcial del brazo corto del
cromosoma 9, una anomalia infrecuente vinculada a un fenotipo multisistémico que incluye
malformaciones cardiacas, craneofaciales y del sistema nervioso central. La paciente debutd
alos 13 meses con hidrocefalia subaguda en un contexto de pluripatologia crénica, incluyendo
hipertensién pulmonar severa y retraso psicomotor. El manejo inicial mediante derivacion
ventriculo-peritoneal (DVP) fracasé a los dos meses debido a distensién abdominal y altos
débitos de LCR. Ante la imposibilidad de realizar una derivacién ventriculo-atrial por su
hipertensién pulmonar severa, se inicid un abordaje escalonado. Inicialmente, se realizd una
ventriculostomia endoscdpica con coagulacién de plexos coroideos. Tras una mejoria
transitoria, se constatd de nuevo una marcada distension abdominal con fistula de LCR y
meningitis secundaria, precisando externalizacidn de la derivacidn, evidencidandose débitos de
hasta 2000 mL LCR diarios. Esto obligd a realizar una reseccién microquirurgica extensa de los
plexos coroideos v, finalmente, una embolizacion de arterias coroideas bilaterales por via
endovascular. Presentd una hemiparesia derecha transitoria post-embolizacién, con
recuperacién progresiva. El control definitivo se logré con una DVP, permitiendo el alta con
evolucién favorable hasta la fecha.

LECCIONES APRENDIDAS O IDEAS CLAVE:
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Este caso destaca que la asociacién entre tetrasomia 9 y la hiperplasia de plexos exige
estrategias quirurgicas individualizadas y un manejo multidisciplinar exhaustivo para mitigar
el alto riesgo de fracaso de los sistemas de derivacién convencionales.
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