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• La evaluación de los atrios de los ventrículos 
laterales forma parte de la ecografía de 
screening 

• Diámetro estable entre las 15-40 semanas

• Diámetro atrial mayor o igual a 10 mm en el 2do 
y 3er trimestre. 

• ~1% de los fetos en el 2do trimestre de la 
gestación. 

Definición

Categorización 
Leve 10-12 mm
Modera 13-15 mm
Severa > 15 mm

Unilateral 50–60%
Bilateral 40–50% 

Society for Maternal-Fetal Medicine (SMFM), Norton ME, Fox NS, Monteagudo A, Kuller JA, Craigo S. Fetal Ventriculomegaly. Am J Obstet Gynecol. 2020



Definición

Clasificación Ventriculomegalia Severa

• Hidrocefalia Obstructiva. 
Comunicante – No comunicante

• Ventriculomegalia severa asociada 
con otras malformaciones intra o 
extracraniales

+ frecuente

La incidencia de Hidrocefalia varía entre 0,3 a 1,5 por 
1000 RNV

Ultrasonography of the prenatal brain. Third edition. Timor-Tritsch. 2012



Primer Trimestre

Prasad S, Di Fabrizio C, Eltaweel N, Kalafat E, Khalil A. First-trimester choroid-plexus-to-lateral-ventricle disproportion and prediction of subsequent ventriculomegaly. Ultrasound Obstet Gynecol. 
2023



Estudio de casos y controles. 
683 embarazos únicos. 
102 fetos con VM / 86 L-M 16 S diagnosticada después de las 16 semanas 

Prasad S, Di Fabrizio C, Eltaweel N, Kalafat E, Khalil A. First-trimester choroid-plexus-to-lateral-ventricle 
disproportion and prediction of subsequent ventriculomegaly. Ultrasound Obstet Gynecol. 2023



Prasad S, Di Fabrizio C, Eltaweel N, Kalafat E, Khalil A. First-trimester choroid-plexus-to-lateral-ventricle disproportion and prediction of subsequent ventriculomegaly. Ultrasound Obstet Gynecol. 
2023



Etiología

No es un diagnóstico, es un signo 

Anomalía más frecuente del SNC (1-2/1000 gestaciones) 

Marcador más sensible de anomalía del desarrollo del SNC 

Espectro heterogéneo de condiciones – procesos 
patológicos asociados a alteraciones severas del 
neurodesarrollo a variantes de la normalidad. 

60%

15%

25%

Malformativa
DTN
Anomalías de línea 
media.
Malf Dandy Walker
Obstructivas
Defectos corticales y 
migracionales

Adquirida
Infecciones
Hemorragia
Tumores
Hipóxico isquémicas

Aislada

Factor pronóstico más importante 
es la asociación con otras 
anomalías y la progresión de la 
dilatación ventricular. 

Melchiorre K, Bhide A, Gika AD, Pilu G, Papageorghiou AT. Counseling in isolated mild fetal ventriculomegaly. Ultrasound Obstet Gynecol. 2009;34(2):212–224. 



Anomalías Asociadas - Estructurales

50%
SNC 34%
Extra SNC 
CC 6,4%
Cleft orofaciales 4,5%
Genotiurinarias 2,5%

Sethna F, Tennant PWG, Rankin J, C Robson S. Prevalence, natural history, and clinical outcome of mild to moderate ventriculomegaly. Obstet Gynecol. 2011
Hannon T, Tennant PW, Rankin J, Robson SC. Epidemiology, natural history, progression, and postnatal outcome of severe fetal ventriculomegaly. Obstet Gynecol. 2012

10–13% de las anomalías asociadas son 
reconocidas luego del nacimiento
Ecografía morfológica y Ecocardio

55%

45%

43%
SNC 32%
Extra SNC 
CC 3,9 
Urogenitales 2,3

Leve/Mod

Severa 50%50%



Cuánto agrega el estudio con RMN?

Detección de anomalías del desarrollo 
cortical
Agenesia del cuerpo calloso

5% 16%

Di Mascio D, Sileo FG, Khalil A, et al. Role of magnetic resonance imaging in fetuses with mild or moderate ventriculomegaly in the era of fetal neurosonography: systematic review and meta-
analysis. Ultrasound Obstet Gynecol. 2019

Malinger G, Birnbam R, Haratz KK. Dedicated neurosonography for recognition of pathology associated with mild-to-moderate ventriculomegaly. Ultrasound Obstet Gynecol. 2020
Di Mascio D, Khalil A, Pilu G, et al. Role of prenatal magnetic resonance imaging in fetuses with isolated severe ventriculomegaly at neurosonography: A multicenter study. Eur J Obstet Gynecol Reprod Biol. 2021

1,6
%

Estudio retrospectivo, 189 fetos. 

18,1
%

10%



• La prevalencia de infecciones en fetos con 
ventriculomegalia es 2-5%

• Agentes más frecuentes: Citomegalovirus, Toxoplasma. 

• Parvovirus B19, Zika y Herpes simplex. 

• Más de la mitad de los casos presenta otros hallazgos 
US. 

Infecciones congénitas

El estudio de infecciones congénitas debe ser 
ofrecido en todos los casos de ventriculomegalia 

aislada. 



Anomalías Cromosómicas
Trisomia 21, 18, 13
Monosomía X, triploidía. 
Del, Dup , trisomía 9 en 
mosaico, Dup 1q, Dup 7p, 
Del 5p, Del  4p  

Etchegaray A, Juarez-Peñalva S, Petracchi F, Igarzabal L. Prenatal genetic considerations in congenital ventriculomegaly and hydrocephalus. Childs Nerv Syst. 2020

Cariotipo anormal 

Ventriculomegalia 
moderada

Ventriculomegalia 
severa

2-15%

2.7-10%

Aislada
11-14%

No Aislada
50% T21

3,2-8,3%



• 5 y 10%
• Aislada  4–9.5% 
• No aislada  6.6–37.9%
• Microdeleción 22q11.2, Microdeleción 15q11.2, Microdeleción 16p13.11

CNVs

Etchegaray A, Juarez-Peñalva S, Petracchi F, Igarzabal L. Prenatal genetic considerations in congenital ventriculomegaly and hydrocephalus. Childs Nerv Syst. 2020

Enfermedades Monogénicas

• Más de 100 genes asociados a VM fetal, sin embargo, en la mayoría de los 
casos se encuentra como parte de un síndrome genético bien definido. 

• Genes únicos asociados a VM aislada: L1CAM, AP1S2, MPDZ y CCDC88C. 
• L1CAM representa hasta un 10% de los hombres con hidrocefalia congénita 

aislada. 



• Forma más común de VM heredable.
• Prevalencia 1:30.000 NV.
• 10% de los hombres con HC aislada idiopática. 
• Pulgares aducidos se observan en el 50% de los 

casos

HC asociada a variantes L1CAM (HSAS)

Etchegaray A, Juarez-Peñalva S, Petracchi F, Igarzabal L. Prenatal genetic considerations in congenital ventriculomegaly and hydrocephalus. Childs Nerv Syst. 2020
Stumpel C, Vos YJ. L1 Syndrome. 2004 Apr 28 [Updated 2021 Jan 7]. In: Adam MP, Feldman J, Mirzaa GM, et al., editors. GeneReviews® [Internet]. Seattle (WA): University of Washington, Seattle; 1993-

2023

L1CAM está ubicado en Xq28, y codifica para una molécula de 
adhesión celular



Exoma

Greenberg ABW, Mehta NH, Allington G, Jin SC, Moreno-De-Luca A, Kahle KT. Molecular Diagnostic Yield of Exome Sequencing in Patients With Congenital Hydrocephalus: A Systematic Review and 
Meta-Analysis. JAMA Netw Open. 2023



Baptiste C, Mellis R, Aggarwal V, et al. Fetal central nervous system anomalies: 
When should we offer exome sequencing?. Prenat Diagn. 2022



Mustafa HJ, Sambatur EV, Barbera JP, et al. Diagnostic yield with exome sequencing in prenatal severe bilateral ventriculomegaly: a systematic review and meta-analysis. Am J Obstet Gynecol MFM. 
2023



• Falsos negativos  10%. 

• Falsos positivos 12-15%. Media 10.3 mm – confirmatorio 7,5.

Pronóstico

1. Giorgione V, Haratz KK, Constantini S, Birnbaum R, Malinger G. Fetal cerebral ventriculomegaly: What do we tell the prospective parents?. Prenat Diagn. 2022
2. Pagani G, Thilaganathan B, Prefumo F. Neurodevelopmental outcome in isolated mild fetal ventriculomegaly: systematic review and meta-analysis. Ultrasound Obstet Gynecol. 2014

3. Carta S, Kaelin Agten A, Belcaro C, Bhide A. Outcome of fetuses with prenatal diagnosis of isolated severe bilateral ventriculomegaly: systematic review and meta-analysis Ultrasound Obstet Gynecol. 2018

Metanálisis 2014
652 casos de VM aislada y seguimiento 
postnatal
Alt. Neurodesarrollo (67) 7.9%  o 1/12 a 
los 30 meses. 

Leve y Moderada

Sobrevida 97%–98%, 
Neurodesarrollo normal 90% 

*2 – 3% en población general

Severa

Sobrevida 88%
Neurodesarrollo normal 42%

*Progresión



Manejo
Ecografía morfológica + ecocardiografía en todos los casos
Estudio de cariotipo en todos los casos
Serología materna en todos los casos
RMN en casos progresivos y severos 30 -32 semanas 
Control US c/ 2-4 semanas  

No existe indicación para cesárea electiva en todos los casos 
Casos severos con macrocefalia
No hay indicación para finalización de la gestación en forma PT

Postnatal
Eco cerebral – RMN en casos seleccionados 
Seguimiento con neuropediatra con realización de escalas estàndar (Bayley, 
Griffiths) 

Society for Maternal-Fetal Medicine (SMFM), Norton ME, Fox NS, Monteagudo A, Kuller JA, Craigo S. Fetal Ventriculomegaly. Am J Obstet Gynecol. 2020



Manejo

Giorgione V, Haratz KK, Constantini S, Birnbaum R, Malinger G. Fetal cerebral ventriculomegaly: What do we tell the prospective parents?. Prenat Diagn. 2022
Litwinska M, Litwinska E, Czaj M, Polis B, Polis L, Szaflik K. Ventriculo-amniotic shunting for severe fetal ventriculomegaly. Acta Obstet Gynecol Scand. 2019

Cirugía Fetal?

Shunt 
ventriculoamniótico

• 10% de muerte fetal 
intra procedimiento. 

• 66% de discapacidad 
moderada a severa en 
los sobrevivientes.

Estudio Retrospectivo 
44 casos
Ventriculomegalia severa bilateral
Shunt ventriculoamniótico  
2010 y 2015

25 semanas (20-33 semanas)

Criterios para la terapia fetal: presencia de ventriculomegalia 
severa con un diámetro ventricular lateral de >20 mm, ausencia 
de otras anomalías mayores, cariotipo normal y resultado 
negativo de infección materna

VM 26 mm (20‐50 mm) 



¿Cirugía Fetal?

26.8% 73.2% 

Litwinska M, Litwinska E, Czaj M, Polis B, Polis L, Szaflik K. Ventriculo-amniotic shunting for severe fetal ventriculomegaly. Acta Obstet Gynecol Scand. 2019

30% 

• Migración del shunt en 19 (46%) con 
repetición del procedimiento 2 veces 
en 14 casos y 3 veces en 5.

• 28 (73,7%)  requirieron TTO 
quirúrgico postnatal.  



Momento de la Interrupción?

Morgan CD, Ladner TR, Yang GL, et al. Early elective delivery for fetal ventriculomegaly: are neurosurgical and medical complications mitigated by this practice?. Childs Nerv Syst. 2018



Mayor incidencia de insuficiencia 
respiratoria durante el primer año de 
vida en la cohorte de PT (32 vs. 6%, p = 
0.037) que persiste hacia los 3 años de 
edad (32 vs. 10%, p = 0.037). 

Morgan CD, Ladner TR, Yang GL, et al. Early elective delivery for fetal ventriculomegaly: are neurosurgical and medical complications mitigated by this practice?. Childs Nerv Syst. 2018



• La ventriculomegalia es un hallazgo frecuente, que requiere de un 
estudio diagnóstico estandarizado

• Independiente de su grado de severidad debe realizarse una 
búsqueda exhaustiva de anomalías estructurales asociadas a nivel de 
SNC y extra SNC. 

• La evaluación del cariotipo y el estudio de infecciones congénitas se 
recomienda en todos los casos.

• El consejo genético es altamente recomendable dentro de la 
consejería prenatal.  

• Debe realizarse un seguimiento durante el embarazo para monitorizar 
la progresión y determinar el pronóstico 

Conclusiones
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