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INTRODUCCIÓN

Con el término de efusión subdural benigna o hidrocefalia
externa idiopática benigna (HEIB) se designa un cuadro clínico
de etiología incierta que afecta a los lactantes, en los que se
observa, salvo excepciones, un crecimiento excesivamente rápi-
do del perímetro cefálico y se aprecia en los estudios neurorra-
diológicos, especialmente en la tomografía computarizada (TC)
y en la resonancia magnética (RM), un espacio subaracnoideo
agrandado, ocasionalmente asociado a un ligero aumento del ta-
maño ventricular [1-16].

Esta entidad, conocida también como derrame benigno,
macrocefalia benigna del lactante, macrocefalia con seudoatro-
fia cerebral, seudohidrocefalia-megalencefalia o hidrocefalia co-
municante benigna [12-18], que en ocasiones puede presentarse
en el recién nacido [2], suele tener un curso favorable y debe
diferenciarse de otras causas de macrocefalia que tienen peor
pronóstico y necesitan un tratamiento específico para modificar
su evolución.

Presentamos las características clínicas y evolutivas obser-
vadas en una serie de 39 pacientes diagnosticados en nuestro
servicio, dos de los cuales fueron motivo de sendas publicacio-
nes previas [19,20].

PACIENTES Y MÉTODOS

Se realiza una revisión retrospectiva de los 39 pacientes diagnosticados de
HEIB en nuestro servicio durante los últimos diez años, con un tiempo de
control clínico que osciló entre los dos meses y los diez años (tiempo medio
de control clínico: 3,36 años), y para esta finalidad se llevó a cabo de forma
protocolizada la recogida de los siguientes datos: sexo, fecha de nacimien-
to, edad en el momento de la consulta, antecedentes familiares relevantes
(consanguinidad paterna, macrocefalia en alguno de los progenitores o en
otros familiares), acontecimientos destacables durante la gestación, caracte-
rísticas del parto y el período neonatal inmediato (edad gestacional, instru-
mentalización, test de Apgar, datos somatométricos al nacimiento), antece-
dentes destacables en el período posneonatal y datos de la historia clínica y
de la exploración física, evolución del desarrollo psicomotor, hallazgos en
la primera y sucesivas pruebas de neuroimagen, resultados de otras explora-
ciones realizadas –flujo sanguíneo cerebral, electroencefalograma (EEG),
exploración oftalmológica, serie radiológica ósea, etc.–, situación clínica y
de neuroimagen en el último control realizado, edad en la que desapareció
la efusión subdural, y otros hechos relevantes asociados.

A todos los pacientes se les realizó un examen neurorradiológico (eco-
grafía transfontanelar y/o TC y/o RM) inicial y evolutivo. La radiografía de
cráneo se realizó en dos, la medición del flujo sanguíneo cerebral mediante
Doppler transcraneal en dos, el EEG en 13, la exploración oftalmológica en
nueve, la determinación sanguínea de ácido láctico y pirúvico en tres, la
edad ósea se comprobó en ocho, en dos se realizó una exploración cardioló-
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gica completa, en otros dos, un estudio específico de la cadena respiratoria
mitocondrial en homogenado muscular, en uno, estudio genético para la
microdeleción 22q11.2, y en otro, estudio genético para la deficiencia de 
α-1 antitripsina.

RESULTADOS

La edad en el momento del diagnóstico osciló entre 1,33 y 25 meses, y su
media fue de 8,40. En cuanto al sexo, 16 (41%) eran niñas y 23 (59%) niños.
De sus antecedentes familiares, en ninguno existió consanguinidad entre los
progenitores, y resalta la presencia de macrocefalia en alguno de los proge-
nitores en 15 niños (38,46%), que se distribuyen del siguiente modo: en 13
era macrocéfalo el padre, en uno la madre, y en otro ambos progenitores.
Por lo que se refiere al embarazo y al parto, hubo cuatro amenazas de parto
prematuro, tres amenazas de aborto en el primer trimestre de gestación, en
uno el embarazo fue de alto riesgo, asociado al aumento de α-fetoproteína
en la sangre materna y en el líquido anniótico, otro presentó una arritmia
fetal en la última semana de gestación; el parto fue por cesárea en cinco e
instrumental en otros cinco. En cuanto a la edad gestacional, sólo cinco fue-
ron pretérmino. Por lo que se refiere al test de Apgar, en 18 no figuraba este
dato en la historia clínica, en 19 niños se comprobó que tanto al minuto
como a los cinco minutos éste se situaba entre 6 y 10, en dos su puntación
fue inferior a 6 al minuto y superior a esta cifra a los 5 minutos. En sus ante-
cedentes neonatales, resalta la existencia de depresión perinatal en tres,
retraso del crecimiento intrauterino en uno, en otro prematuridad con comu-
nicación interauricular (CIA) tipo ostium secundum asociada a agenesia
renal izquierda y enterocolitis necrotizante estadio Ib, otro presentaba ptosis
palpebral bilateral congénita idiopática, otro sufrió una deshidratación
hipernatriémica asociada a ictericia neonatal, en otro se observó la presencia
de labio leporino asociado a fisura palatina, otro padeció una membrana hia-
lina asociada a anemia y, por último, otro presentó una hipotonía axial per-
sistente asociada a ictericia neonatal. Se resalta que en cuatro niños existía
macrocefalia congénita, asociada en dos a macrosomía generalizada. 

El motivo por el cual acudieron a nuestro servicio se desglosa del si-
guiente modo: cinco por presentar una macrocefalia sintomática (dos con
hipotonía y retraso motor, uno con hipotonía y apraxia oculomotora, uno
con retraso psicomotor, y uno con tortícolis izquierda), 19 por macrocefalia
asintomática, 13 por la detección del problema en una ecografía transfonta-
nelar solicitada por su pediatra, por presentar macrocefalia, uno por escafo-
cefalia y macrocefalia con desarrollo psicomotor normal, y otro por presen-
tar una hipotonía congénita y macrocefalia. En la exploración clínica, al
margen de la macrocefalia y de los hechos previamente comentados, resalta
la presencia de hipotonía y debilidad muscular generalizada en cinco, aso-
ciado en uno a ptosis palpebral bilateral congénita idiopática; en otro se
detectó la presencia de facies asimétrica con el llanto por aplasia del múscu-
lo oris. En la valoración del desarrollo psicomotor se detectó la existencia
de retraso motor en cinco y retraso psicomotor en uno. 

En todos, el diagnóstico se estableció mediante la oportuna exploración
neurorradiológica. En 25 niños, la primera neuroimagen realizada fue una
ecografía transfontanelar, que fue diagnóstica en 21 y normal en cuatro; en
estos últimos, el diagnóstico se confirmó mediante TC. En 10 niños, la pri-
mera neuroimagen consistió en una TC, que fue diagnóstica en todos, y se
confirmó en uno su asociación a una craneosinostosis de la sutura sagital.
En cuatro niños, la primera neuroimagen consistió en una RM, que confir-
mó el diagnóstico en todos. Al margen de la dilatación del espacio subarac-
noideo, en 15 niños se apreció una ligera dilatación de los ventrículos late-
rales, y en uno, la presencia de un pequeño quiste subaracnoideo en la pun-
ta del lóbulo temporal izquierdo. El índice de Evans osciló entre 0,19 y
0,37, y su media fue de 0,29.

Por lo que se refiere a otras exploraciones realizadas, consideramos
oportuno matizar los siguientes aspectos: la valoración del flujo sanguíneo
cerebral mediante ecografía Doppler transcraneal realizada en dos niños,
fue normal en ambos; el EEG se realizó en 13 pacientes y fue patológico en
tres (en un paciente se observaron elementos agudos difusos, en otro asi-
metría izquierda por interferencia continua de ondas δ y θ de amplitud
media alta, y en otro, numerosos paroxismos focales sobre el área temporal
derecha, sin crisis clínicas evidentes); la exploración oftalmológica se rea-
lizó en nueve y fue normal en todos; la edad ósea se comprobó en ocho
niños, y se observó que en cinco existía retraso en la maduración ósea; la
radiografía de cráneo se realizó en dos ocasiones, y se observó en uno la

coexistencia de una craneosinostosis de la sutura sagital; la exploración
cardiológica, incluida la ecocardigrafía, se realizó en dos niños, y en
ambos se apreció la presencia de una CIA tipo ostium secundum de peque-
ño tamaño (en uno se asociaba a la facies asimétrica con el llanto); en este
último paciente se realizó un estudio genético específico para la microdele-
ción 22q11.2, que confirmó su existencia; en otro paciente se realizó un
estudio genético específico para la deficiencia de α-1 antitripsina, y se con-
firmó el estado heterocigoto PiMS. En dos niños de ambos sexos, uno con
hipotonía congénita persistente asociada a aumento de la CK sérica y de la
lacticoacidemia, y la otra con una ligera hipotonía asociada a apraxia ocu-
lomotora, con electromiografía miopática y aumento del ácido láctico san-
guíneo posestímulo, se realizó biopsia muscular; se confirmó en ambos
una encefalomiopatía mitocondrial por deficiencia de complejos de la
cadena respiratoria, en concreto en el primero, que presentó una evolución
benigna con recuperación ad integrum, deficiencia de los complejos I y III
[20], y en la niña deficiencia del complejo I [19].

En cuanto al tratamiento instaurado, en uno de los pacientes se corrigió
quirúrgicamente la ptosis palpebral, y en otro, debido a que asociaba una
encefalomiopatía mitocondrial, se instauró un tratamiento con cofactores
para la cadena respiratoria mitocondrial. Para la efusión subdural benigna o
HEIB, en todos se mantuvo una conducta expectante.

Mediante los controles evolutivos de neuroimagen se observó la persisten-
cia de la efusión subdural benigna en 21 niños (53,84%) y su resolución en 14
(35,8%) (Fig. 1); en cuatro pacientes (10,25%) desconocemos su evolución
neurorradiológica. La edad mínima para la desaparición de la efusión subdu-
ral fue de 9 meses y la máxima de 8 años, con una media de 25,34 meses. En
el aspecto clínico, se apreció que la macrocefalia persistía al final del control
clínico en 22 niños (56,41%); en las figuras 2 y 3 se puede observar la evolu-
ción de la craneoperimetría en todos los niños. Otro aspecto que queremos
resaltar es que al final de su control clínico, en dos se apreció la persistencia
de un retraso psicomotor, en uno retraso motor con hipotonía y leve retraso en
la maduración visual, en otro un trastorno por defecto de atención con hipe-
ractividad y con buena respuesta al tratamiento con metilfenidato combinado
con apoyo psicopedagógico, en una niña se apreció inmadurez global asocia-
da a mutismo selectivo y paroxismos en región temporal izquierda en el EEG,

Figura 1. TC evolutivas en uno de los pacientes. En a y b, realizadas en el
momento del diagnóstico (a los 8 meses de edad), se aprecia una dilata-
ción bilateral de los espacios subaracnoideos frontoparietales asociada a
una ligera ventriculomegalia. En c y d, realizadas a los 15 meses de edad,
se aprecia la desaparición de las alteraciones previas.

a b

c d
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con buena respuesta clínica y electroencefalográfica al tratamiento con cloba-
zam, y en la niña con encefalomiopatía mitocondrial por deficiencia del com-
plejo I persiste una ligera hipotonía y la apraxia oculomotora.

DISCUSIÓN

En términos generales, los resultados de la presente casuística
son bastante superponibles a los de otras previas sobre la temá-
tica [1,7,9-13], incluida la de Álvarez et al [2], que, con 36
niños, constituye una de las casuísticas más amplias publicada
internacionalmente. Estos resultados sugieren que la hidrocefa-
lia externa idiopática es una entidad benigna que se soluciona
espontáneamente con el tiempo, aunque en un alto porcentaje
de pacientes persiste una macrocefalia permanente, como ocu-

rre en el 56,41% de nuestras observaciones. Aunque infrecuen-
te, ocasionalmente puede presentarse en el período neonatal [2],
como ocurrió en cuatro de nuestras observaciones. A pesar de
su benignidad, se describen desfases en el neurodesarrollo mo-
tor o global en el 25% de los pacientes [2,13-15], como aconte-
ce en algunos niños de nuestra serie, en la que incluso en uno se
observó la coexistencia de un trastorno por déficit de atención
con hiperactividad. Otro dato a resaltar es que, aunque en gran
parte de los niños la efusión subdural desaparece entre los 18 y
los 24 meses de edad [2,13,14], en ocasiones persiste durante
más tiempo e, incluso, de por vida [10,14], como también se
evidencia en la presente casuística.

Un aspecto importante es su posible relación con la macro-
cefalia familiar benigna, entidad que tiene una herencia autosó-
mica dominante [21,22]. Esta relación fue observada por Álva-
rez et al [2] en el 44,4% de sus pacientes, por Barlow [5] en el
80%, y por Palencia et al [13] en el 43,75% de los suyos. En
nuestra casuística, mediante los datos obtenidos a partir del
perímetro craneal de los progenitores, se observó esta asocia-
ción en el 38,4% de los niños. Este hallazgo refuerza la posibi-
lidad de que en muchas ocasiones la macrocefalia familiar
benigna y la HEIB sean la misma entidad, de donde se deduce
la gran importancia que tiene conocer al menos la craneoperi-
metría de ambos progenitores. Por otra parte, en la era anterior
a la moderna neurorradiología, ya se había postulado una posi-
ble relación, no demostrada en esa época, entre la macrocefalia
familiar benigna y una posible forma de hidrocefalia [2]. Proba-
blemente, la disponibilidad actual de la moderna neurorradiolo-
gía no invasiva ha permitido que se diagnostique con mayor fre-
cuencia esta entidad y que se pueda establecer su posible aso-
ciación con la macrocefalia familiar benigna, incluso en el
medio extrahospitalario, como lo demuestra el hecho de que la
tercera parte de nuestros pacientes llevasen, cuando acudieron a
la consulta especializada, una ecografía transfontanelar diag-
nóstica solicitada por su pediatra. En un pasado relativamente
reciente, con muy raras excepciones, el médico era reticente a
practicar exploraciones neurorradiológicas agresivas a niños
con aumento del tamaño del cráneo sin otras manifestaciones
clínicas asociadas; sin embargo, estos pacientes, que anterior-
mente se habrían etiquetado como afectados de macrocefalia
benigna ‘familiar o no’ sobre la base de su cuadro clínico, son
actualmente candidatos a un examen neurorradiológico no inva-
sivo a una edad cada vez más temprana.

La relación entre la efusión subdural benigna o HEIB y la
macrocefalia familiar benigna puede constituir la clave de la
etiología de este proceso, al menos en un amplio grupo de la
población objeto del presente estudio. Las explicaciones etioló-
gicas que se habían dado previamente, centradas en una altera-
ción en la absorción del líquido cefalorraquídeo (LCR) [3,5-7,9,
14], no han sido capaces de justificar de forma categórica el
motivo por el que estos pacientes terminan, en la mayoría de las
ocasiones, con una megalencefalia [2]. 

Se ha descrito la asociación de la efusión subdural benigna
o HEIB con ciertas entidades sindrómicas específicas, entre las
que se incluyen el síndrome de Sotos, el de Weaber, el de
Beckwith y la acondroplasia [2,14,23], entidades que no evi-
denciamos en nuestra casuística. Es posible que en todos los
procesos previamente citados el trastorno genético específico y
subyacente para cada uno afecte en mayor o menor medida y
de forma transitoria a la maduración funcional de las vellosida-
des aracnoideas. De acuerdo con la casuística presente, consi-

Figura 2. Perímetros craneales evolutivos de las niñas.

Figura 3. Perímetros craneales evolutivos de los niños. 
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deramos que es interesante resaltar ciertas asociaciones obser-
vadas, no descritas previamente, como la existencia de dos
pacientes con sendas citopatías mitocondriales por deficiencias
específicas de complejos de la cadena respiratoria mitocondrial
y sin antecedentes familiares de macrocefalia [19,20], su aso-
ciación con la microdeleción 22q11.2, con craneosinostosis de
la sutura sagital, con deficiencia en α-1 antitripsina, o la coe-
xistencia de ptosis palpebral congénita bilateral idiopática. Por
lo que se refiere a su asociación con alteraciones primarias de
la cadena respiratoria mitocondrial, hecho no recogido en la
literatura internacional sobre la temática [24,25] –si exceptua-
mos nuestras observaciones [19,20]– dado que en uno de los
pacientes se trataba de una miopatía de evolución benigna, en
el otro de una forma estacionaria en el tiempo, y en ambos la
efusión subdural se resolvió, cabe pensar si un trastorno en el
metabolismo energético que interfiera de forma transitoria
sobre la síntesis de adenosina trifosfato (ATP) podría repercutir
durante un tiempo sobre la reabsorción o bien sobre otros
aspectos de la dinámica del LCR. En estrecha relación con lo
anterior, destaca que en algunos de los niños existía una hipo-
tonía más o menos transitoria; esta asociación induce a pensar
en la posibilidad de que, al margen de la participación cerebral
en su etiología, un trastorno transitorio en el metabolismo ener-
gético mitocondrial podría ocasionalmente ser el responsable
de todo el problema, ya que se acepta que la persistencia du-
rante los primeros meses de la vida posnatal de ciertas isofor-
mas fetales de subunidades de la cadena respiratoria mitocon-
drial pueden condicionar una citopatía mitocondrial benigna o
transitoria [25].

En cuanto a otras eventualidades que hemos observado,
consideramos de interés señalar lo siguiente:
1. El parto prematuro sólo se presentó en el 12,8% de las oca-

siones, frente al 20% observado por Álvarez et al [2]. 
2. Se apreció una mayor incidencia en el sexo masculino, y este

dato concordó con lo observado en otras series [2,10,14]. 
3. Aunque se ha descrito que en el 70% se asocia una dilata-

ción ventricular de grado leve a moderado [10], en nuestra

casuística esta asociación sólo se observó en el 38,4% de los
pacientes. 

4. Se reafirma la mayor rentabilidad diagnóstica de la TC y de
la RM sobre la ecografía transfontanelar [14]. 

La HEIB debe diferenciarse de los derrames subdurales, cuyas
imágenes radiológicas son distintas [3,11,14], si bien algunos
autores han sugerido que pueden predisponer a desarrollar he-
matomas subdurales idiopáticos espontáneos o no traumáticos
[6,13]. También debe distinguirse de la atrofia cerebral cortical
que, aunque muestra una TC craneal con imágenes muy simila-
res asociadas a dilatación de los surcos corticales, no cursa con
macrocefalia, ya que habitualmente evoluciona con microcefalia
y no se normaliza en controles posteriores [3,13,14].

Por lo que se refiere a los controles evolutivos que requieren
estos niños, no existen criterios unánimes. Carolan et al [10]
recomiendan la neurorradiología cuando se realiza el diagnósti-
co y, posteriormente, sólo controles clínicos evolutivos y de perí-
metro craneal cada 3-6 meses. Salvo que una evolución clínica
no habitual lo sugiera, en general no consideran necesarios ulte-
riores estudios de neuroimagen. Otros, entre los que nos situa-
mos, recomiendan que, al margen de los controles clínicos y de
craneoperimetría cada 3-6 meses, se realicen con cierta periodi-
cidad –‘cada 6-12 meses’– nuevos estudios de imagen [2-4].

La evolución relativamente benigna y autolimitada de esta
entidad tiene implicaciones muy importantes en su estudio y
tratamiento. En este sentido, resulta preocupante mirar hacia el
pasado reciente, ya que algunos de estos niños se trataron inco-
rrectamente con derivaciones subduralperitoneales, o bien con
acetazolamina asociada a furosemida, e incluso, de forma muy
excepcional, mediante craneotomías [2,4,5,13]. Actualmente,
dado que la evolución es semejante en los no tratados que en los
que en épocas pretéritas se trataron con fármacos para disminuir
la producción y/o favorecer la reabsorción del LCR, se acepta
que no precisan tratamiento específico alguno [2,13,14]. En
nuestra casuística, al igual que en otras recientes, en ningún
niño se realizó un tratamiento específico.
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HIDROCEFALIA EXTERNA IDIOPÁTICA BENIGNA 
(EFUSIÓN SUBDURAL BENIGNA) EN 39 NIÑOS:
EVOLUCIÓN NATURAL Y RELACIÓN 
CON LA MACROCEFALIA FAMILIAR
Resumen. Introducción. La hidrocefalia externa idiopática benigna
(HEIB) es un trastorno dependiente de la edad, autolimitado en el
tiempo y de etiología incierta. Pacientes y métodos. Se llevó a cabo
un estudio retrospectivo de 39 pacientes, 16 niñas y 23 niños, con
HEIB, en los que se analizaron los siguientes datos: edad, sexo,
antecedentes familiares, antecedentes del embarazo, el parto y el
período neonatal, antecedentes posneonatales, datos de la historia
clínica y de la exploración física, evolución del desarrollo psicomo-
tor, hallazgos de la primera y sucesivas pruebas de neuroimagen,
resultados de otras exploraciones complementarias, situación clíni-
ca y de neuroimagen en el último control realizado, tiempo de con-
trol clínico, edad a la que desapareció la efusión subdural, y otros
hechos relevantes asociados. Resultados. La edad en el momento
del diagnóstico osciló entre 1,33 y 25 meses (media: 8,4 meses); en
el 38,46% existía el precedente de macrocefalia en alguno de los
progenitores; en cuatro se observó la presencia de macrocefalia
congénita; en cinco se detectó la presencia de retraso motor, y en
uno, de retraso psicomotor; en 15 se asociaba una ligera dilatación
de los ventrículos laterales; el tiempo medio de control clínico fue
de 3,36 años; se observó la resolución del proceso en 14; la edad
mínima para la desaparición de la efusión subdural fue de 9 meses,
y la máxima, de 8 años; la macrocefalia persistió al final del control
clínico en 22 niños; resalta la presencia de una encefalomiopatía
mitocondrial en dos, de craneosinostosis de la sutura sagital en
uno, de microdeleción 22q11.2 en otro, de deficiencia de α-1 anti-
tripsina en otro, y ptosis palpebral congénita bilateral idiopática en
otro. Conclusiones. En un alto porcentaje de los pacientes persiste
la efusión subdural y/o la macrocefalia; en ocasiones existe una
estrecha relación entre esta entidad y la macrocefalia familiar
benigna; a pesar de su benignidad, puede condicionar retraso psi-
comotor o motor y trastornos conductuales; de forma excepcional,
se puede asociar a una encefalomiopatía mitocondrial y a la micro-
deleción 22q11.2. [REV NEUROL 2005; 40: 513-7]
Palabras clave. Efusión subdural benigna. Encefalomiopatía mito-
condrial. Hidrocefalia externa idiopática benigna. Hipotonía. Ma-
crocefalia familiar benigna. Microdeleción 22q11.2.

HIDROCEFALIA EXTERNA IDIOPÁTICA BENIGNA 
(EFUSÃO SUBDURAL BENIGNA) EM 39 CRIANÇAS:
EVOLUÇÃO NATURAL E RELAÇÃO 
COM A MACROCEFALIA FAMILIAR
Resumo. Introdução. A hidrocefalia externa idiopática benigna
(HEIB) é uma perturbação dependente da idade e auto-limitada no
tempo e de etiologia incerta. Doentes e métodos. Foi realizado um
estudo retrospectivo de 39 doentes, 16 raparigas e 23 rapazes, com
HEIB, nos quais foram analisados os seguintes dados: idade, sexo,
antecedentes familiares, antecedentes de gestação, parto e período
neonatal, antecedentes pós-neonatais, dados da história clínica e
da exploração física, evolução do desenvolvimento psicomotor,
descobertas da primeira e sucessivas provas de imagem neurológi-
ca, resultados de outras explorações complementares, situação clí-
nica e de imagem neurológica no último controlo realizado, tempo
de controlo clínico, idade em que desapareceu a efusão subdural, e
outros factos relevantes associados. Resultados. A idade do diag-
nóstico oscilou entre 1,33 e os 25 meses (média: 8,4 meses); em
38,46% existia o precedente de macrocefalia em algum dos proge-
nitores; em quatro observou-se a presença de macrocefalia congé-
nita; em cinco detectou-se a presença de atraso motor e num atra-
so psicomotor; em 15 estava associada uma ligeira dilatação dos
ventrículos laterais; o tempo médio de controlo clínico foi de 3,36
anos; observou-se a resolução do processo em 14; a idade mínima
para o desaparecimento da efusão subdural foi de 9 meses e a
máxima de 8 anos; a macrocefalia persistiu ao final do controlo
clínico em 22 crianças; sobressai a presença de uma encefalomio-
patia mitocondrial em dois, de craniostenose da sutura sagital
num, de microdelecção 22q11.2 noutro, de deficiência de α-1 anti-
tripsina noutro, e ptose palpebral congénita bilateral idiopática
noutro. Conclusões. Numa alta percentagem dos pacientes persiste
a efusão subdural e/ou a macrocefalia; em ocasiões existe uma es-
treita relação entre esta entidade e a macrocefalia familiar benig-
na; apesar da sua benignidade pode condicionar atraso psicomo-
tor ou motor, e perturbações comportamentais; de forma excepcio-
nal pode associar-se a uma encefalomiopatia mitocondrial e à mi-
crodelecção 22q11.2. [REV NEUROL 2005; 40: 513-7]
Palavras chave. Efusão subdural benigna. Encefalomiopatia mito-
condrial. Hidrocefalia externa idiopática benigna. Hipotonia. Ma-
crocefalia familiar benigna. Microdelecção 22q11.2.


