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PRESENTACIÓN  DEL  CASO
• Neonato femenino. Primera gesta de pareja no consanguínea.  

• Embarazo controlado, sin antecedentes de relevancia, ni exposición a tóxicos 

• Sospecha prenatal de malformación orofacial.   

• Tratamiento extra-útero intra-parto y traqueotomía 

• Al examen físico: 
‣Hipertelorismo.  
‣ Labio hendido,  
‣ Voluminosa masa en cavidad oral de consistencia firme                      

con recubrimiento cutáneo y piloso



HALLAZGOS  IMAGENOLÓGICOS



• Duplicación de estructuras de la línea media:  
‣ silla turca 
‣ glándula hipófisis   
‣ arteria basilar.  

• Disgenesia del cuerpo calloso. 

• Encefalocele clival.  

• Alteración de la morfología del tronco encefálico dado por aplanamiento del 
mesencéfalo. 

• Tejido de aspecto hamartomatoso retro-pontino.  

• Lesión oral compuesta por tejido heterogéneo y grasa, compatible con teratoma 
maduro.

HALLAZGOS  IMAGENOLÓGICOS



DISCUSIÓN
• El síndrome de DPG-plus es un trastorno del desarrollo raro, descrito en menos de 

60 casos que se caracteriza por múltiples malformaciones de la línea media y del 
sistema nervioso central. 

• Los hallazgos más frecuentes son: 

• No existen mutaciones genéticas asociadas. Podrían explicarse por la división de la 
notocorda rostal o placa precordal en la blastogénesis, cualquier defecto que 
ocurra en esta etapa afecta a múltiples órganos de la línea media.

DUPLICACION DE:  
- Silla turca 
- Glándula hipófisis 
- Quiasma óptico 
- Arteria basilar

- Pseudo-hamartoma hipotalamico 
- Hendidura/fusión de cuerpos vertebrales 
- Hendidura de hueso esfenoides 
- Teratomas orofaringeos

- Hipertelorismo 
- Paladar hendido 
- Polígono de Willis aberrante 
- Agenesia del cuerpo calloso



CONCLUSIÓN
• DPG-plus es plurimalformativo que afecta la glándula pituitaria, las estructuras de línea 

media y faciales.  

• Es una rara anomalía del desarrollo producida por la división de la notocorda rostral y la 
placa precordal durante la blastogénesis.
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