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RESUMEN

Objetivo: Identificar los hallazgos ecograficos encontrados en la hidranencefalia y
correlacionarlos con los hallazgos posnatales. Caso clinico: se realizo ecografia detallada
a paciente que acudié a la Unidad de Perinatologia “Dr. Freddy Guevara Zuloaga”,
Hospital Universitario de Caracas, Venezuela, cursando con embarazo de 20 semanas
por fecha de ultima menstruacion. Se encontrd a nivel ecografico, en corte axial de
calota fetal en los planos transventricular, transtalamico y transcerebelar, linea media,
cerebro medio y fosa posterior presentes, ausencia del cavum del septum pellucidum,
de astas anteriores de los ventriculos laterales, talamos y hemisferios cerebrales; con
imagen anecoica en region de hemisferios correspondiendo a liquido cefalorraquideo,
en el resto de la evaluacion sistematica no se evidencia ninguna alteracion ecografica
que se correlacione con los hallazgos anteriormente mencionados. Paciente acude
por rotura prematura de membranas ovulares y sangrado a través de genitales a las
22 semanas de gestacion, donde se obtiene feto masculino, sin signos vitales, por via
vaginal, peso 435g, se realizan estudios de anatomia patoldgica, donde se evidencia a la
apertura del craneo fetal salida de liquido cetrino con ausencia de ambos hemisferios y
conservacion de tallo encefalico. Conclusiones: En vista de los hallazgos ecograficos y
de anatomia patoldgica se concluye caso como patologia del sistema nervioso central:
hidranencefalia; destacando la importancia de la evaluacion perinatal sistematica de
primer y segundo trimestre del embarazo, ya que permite la identificacion de algin
hallazgo o anormalidad fetal, y de esta manera, ofrecer una adecuada asesoria para

gestaciones futuras.
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ABSTRACT

Objective: Identify the ultrasound findings found in hydranencephaly and correlate them with postnatal findings.
Clinical case: a detailed ultrasound was performed on a patient who attended the Perinatology Unit “Dr. Freddy Guevara
Zuloaga”, Hospital Universitario de Caracas, Venezuela, having a pregnancy of 20 weeks by date of last period. It was
found at the ultrasound level, in axial section of the fetal skull in the transventricular, transthalamic and transcerebellar
planes, midline, midbrain and posterior fossa present, absence of the cavum of the septum pellucidum, anterior horns
of the lateral ventricles, thalamus and cerebral hemispheres; with an anechoic image in the region of the hemispheres
corresponding to cerebrospinal fluid, the rest of the systematic evaluation does not show any echographic alteration that
correlates with the aforementioned findings. Patient comes due to premature rupture of ovular membranes and bleeding
through the genitals at 22 weeks of gestation, where a male fetus is obtained, without vital signs, by vaginal route,
weighing 435g, pathological anatomy studies are performed, where it is evidenced at opening of the fetal skull outlet of
sallow fluid with absence of both hemispheres and preservation of the brain stem. Conclusions: In view of the ultrasound
and pathological findings, the case is concluded as a pathology of the central nervous system: hydranencephaly;
highlighting the importance of systematic perinatal evaluation of the first and second trimesters of pregnancy, since it
allows the identification of any finding or fetal abnormality and thus offer adequate advice for future pregnancies.
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INTRODUCCION

La hidranencefalia es una anomalia del sistema nervioso central, poco comun, aislada y de prondstico grave,
donde los hemisferios cerebrales estan ausentes, mientras en la cavidad craneal se forma un saco membranoso
lleno de liquido cefalorraquideo, pudiendo estar conservado el tallo cerebral en algunos casos, e incluso
pudiendo existir porciones de los lobulos frontales, parietales y temporales (Sandoval y De Jesus, 2021).
Afecta aproximadamente a 1 de cada 10 000 nacimientos. En la Unidad de Perinatologia “Dr. Freddy Guevara
Zuloaga”, Hospital Universitario de Caracas, Venezuela la prevalencia de hidranencefalia desde al afio 2015
al 2020 fue de 5.59 % (Castro et al., 2022). Esta patologia es una condicion neurologica rara, hasta el 1 %
de los nifios que seglin el examen clinico se creia que tenian hidrocefalia, més tarde se descubrié que tenian
hidranencefalia y es ocasionada por la oclusion de las arterias cardtidas internas y arteria cerebral media antes
de las 11 semanas de gestacion, provocando necrosis, destruccion de la masa cerebral y posterior cavitacion.

(Pavone et al., 2014).

Con respecto al estudio anatomopatolégico macroscopico, el reemplazo extenso de la materia cerebral con
liquido cefalorraquideo y la preservacion de las estructuras de la fosa craneal posterior, son los sellos distintivos
de la hidranencefalia. El diagnodstico posnatal puede ser dificil, debido a la apariencia y el comportamiento

normal al nacer, ya que las funciones del tronco encefélico se conservan. (Gezmu et al., 2020).

PRESENTACION DEL CASO CLINICO

Se trata de paciente de 28 afios de edad, tercera gesta, dos partos, con embarazo de 20 semanas, proveniente
de la localidad de Caracas, que es evaluada en la Unidad de Perinatologia “Dr. Freddy Guevara Zuloaga”,

Hospital Universitario de Caracas, con embarazo no planificado, pero deseado al momento, mal controlado (una
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consulta prenatal, una ecografia realizada a las 18 semanas que reportaba sin alteraciones; en la anamnesis:
gestaciones previas sin complicaciones, neg6 antecedentes personales o familiares contributorios para el caso,
al igual que no estuvo expuesta a agentes teratdgenos, drogas, tabaco o radiaciones durante el primer trimestre
de la gestacion, antecedentes epidemioldgicos vive en zona urbana, casa de cemento, piso de cerdmica, cuatro

habitaciones, 1 bafio y sistema de cloacas disponibles, sin animales domésticos.

En el examen fisico, el utero aumentado de tamafio correspondia con la edad gestacional y movimientos
fetales presentes. Durante la evaluacioén ecografica, se observo un feto tnico vivo en cefalica con dorso a la
derecha de la madre, liquido amnidtico normal, en la exploracidon sistematica en sistema nervioso central,
hay indemnidad del craneo, en corte axial de calota fetal en los planos transventricular, transtalamico y
transcerebelar se evidencia linea media, cerebro medio y fosa posterior presentes, ausencia del cavum del
septum pellucidum, de astas anteriores de los ventriculos laterales, tdlamos y hemisferios cerebrales; con
imagen anecoica en region de hemisferios correspondiendo a liquido cefalorraquideo (Figura 1); en el resto
de la evaluacion sistematica no se evidencia ninguna alteraciéon de importancia que se correlacione con los
hallazgos anteriormente mencionados, por lo que se plantea el diagnostico de patologia del sistema nervioso

central: hidranencefalia, se solicito perfil TORCH el cual no se realizo.

Gestante que acude a la emergencia por rotura prematura de membranas ovulares y sangrado a través de
genitales a las 22 semanas de gestacion, donde se obtiene feto masculino, sin signos vitales, por via vaginal,
peso 435g, talla 26 cm, la placenta es discoide y se encuentra completa. La cara materna presenta sus
cotiledones sin alteraciones visibles. La cara fetal presenta forma habitual. El cordon umbilical se encuentra
normoimplantado, central con sus tres elementos. Las membranas ovulares son lisas y brillantes, traslucidas.
(Figura 2 y 3), se realiza estudio de anatomia patoldgica donde al examen externo no se observa irregularidad
de laregion cefélica, huesos del craneo sin lesiones morfoldgicas visibles (Figura 4); a la apertura del mismo se
observa salida de abundante liquido cetrino con ausencia completa de ambos hemisferios cerebrales bilaterales,
conservandose pequefia parte de tallo cerebral y cerebelo (Figura 5y 6). Se estudia remanente de tallo encefélico
y de cerebelo quienes presentan células nerviosas inmaduras con poco desarrollo y diferenciacion. Se aprecian
membranas leptomeninges sin lesiones. Los vasos sanguineos lucen repletos de eritrocitos, con presencia de
codgulos. En vista de los hallazgos clinicos y anatomopatologicos se concluye el diagndstico de patologia del

sistema nervioso central: hidranencefalia.
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Figura 1. Ecografia del 2do trimestre, corte axial de calota fetal a nivel transcerebelar, fosa posterior con
todas sus estructuras normales (flecha blanca), imagen anecoica en ambos hemisferios con ausencia de tejido

cerebral (flecha amarilla).

Figuras 2 y 3. Feto masculino, 22 semanas de gestacion, peso 435g, talla 26¢cm. Placenta discoide y completa.
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Figura 4. Hallazgos macroscopicos de la anatomia patoldgica del craneo, que al retirar cuero cabelludo no se

observa irregularidad del mismo y huesos del craneo sin lesiones morfoldgicas visibles.

Figuras 5y 6. Hallazgos macroscopicos de la anatomia patologica: A la apertura del crdneo se observa ausencia
completa de los hemisferios cerebrales bilaterales (flecha amarilla), presencia de tallo cerebral y cerebelo
(flecha blanca).

N\ 4
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DISCUSION

El sistema nervioso central se origina del ectodermo que comienza a la tercera semana de gestacion con
la formacion del tubo neural. A la cuarta semana se desarrollan las tres vesiculas primarias (prosencéfalo,
mesencéfalo y rombencéfalo), a la quinta semana se desarrollan las cinco vesiculas secundarias (telencéfalo,
diencéfalo, mesencéfalo, metencéfalo y mielencéfalo). El telencéfalo es que el origina los hemisferios

cerebrales (Moore y Persaud, 1999).

La hidranencefalia es una rara y aislada anormalidad del sistema nervioso central, y es la forma mas grave de
destruccion cortical cerebral bilateral (Gezmu et al., 2020). El padecimiento fue descrito por Breschet en la
segunda década del siglo XIX; al principio nombrado como anencefalia hidrocefélica o hidroanencefalia por

Cruveilhier, y por ultimo, se denomin6 como hidranencefalia por Kluge y Spielmayer (Barrén et al., 2016).

El origen de esta patologia ha sido atribuido a multiples causas que conducen a la lesion isquémica por
oclusion de ambas arterias carotidas que producen un defecto en el desarrollo cerebral, se propone como causas
etioldgicas la hipoperfusion fetal; fendomenos inflamatorios con arteritis relacionados a estados autoinmunes
maternos o infecciones fetales como herpes virus, parvovirus, citomegalovirus, toxoplasmosis o sifilis; y
vasoconstriccion aguda por exposicion a infecciones o toxicos (alcohol, cocaina y tabaco). También se ha
descrito casos en gestaciones multiples en asociacion con la muerte de uno de los fetos y liberacion de material
tromboembdlico (Pavone et al., 2014). Existe también un trastorno de origen genético, poco frecuente, llamado
el sindrome de Fowler, caracterizado por hidranencefalia, vasculopatia glomeruloide distintiva en el sistema
nervioso central y la retina, polihidramnios y acinesia fetal con artrogriposis; el trastorno suele ser letal en el

periodo prenatal (Laurichesse-Delmas et al., 2002).

Los estudios ecograficos muestran la ausencia de parénquima cerebral supratentorial, el cual es reemplazado
por liquido cefalorraquideo, que se visualiza como una imagen hipoecogénica, puede observarse el falx cerebri
en algunos casos, los talamos estan presentes o hipoplasicos. El cerebelo es respetado y el tronco cerebral.
(Lacunza et al., 2014). El tercer ventriculo y el plexo coroideo son a menudo visibles y la ausencia del septum

pellucidum puede dar lugar a un tnico ventriculo en la linea media. (Naranjo y Ruiz, 2017).

En el diagnostico diferencial ultrasonografico debe considerarse holoprosencefalia alobar, porencefalia,
esquizencefalia y ventriculomegalia severa obstructiva (Lacunza et al., 2014). En estas condiciones, las
estructuras antes mencionadas estaran todavia rodeadas por un borde de corteza; ya que tienen un mejor
pronostico, es esencial tratar de diferenciarlos en la imagen ultrasonografica de la hidranencefalia. En casos
extremos de ventriculomegalia, la capa cortical fina puede ser dificil de reconocer ultrasonograficamente, por
lo que se pueden utilizar imagenes de resonancia magnética o tomografia computarizada intrauterina para

apoyar el diagnoéstico (Naranjo y Ruiz, 2017).

El prondstico suele ser bastante malo, la mayoria de los fetos afectados mueren en el ttero. Los que sobreviven
no muestran inicialmente signos neurologicos o clinicos evidentes; los movimientos de piernas y brazos suelen

estar presentes al nacer, al igual que los reflejos de succion y deglucion. Sin embargo, pueden presentarse
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signos mas sutiles, como llanto débil, dificultad para alimentarse, hipotonia o fontanela anterior ancha. Los
signos se vuelven rapidamente mas pronunciados después de unos dias, presentando hipotonia severa,
irritabilidad y convulsiones (Pavone et al., 2014). En los infantes que sobreviven, en el periodo postnatal
hay un crecimiento progresivo del perimetro cefalico, con alteraciones importantes del neurodesarrollo,
convulsiones farmacorresistentes, la diplejia espastica, el retraso cognitivo y las infecciones respiratorias son

causas frecuentes de muerte que suelen ocurrir en el primer afio de vida. (Sedain y Rajbhandari, 2020).

CONCLUSIONES

La hidranencefalia es una de las patologias del sistema nervioso central mas complicadas y de mal prondstico.
El diagnostico debe ser oportuno para evitar complicaciones y poder brindar un asesoramiento adecuado a los
padres, ya que el prondstico neurologico es pobre y la mayoria fallece antes del ao de vida, debido a que no
hay tratamiento curativo. La evaluacion perinatal sistematica de primer y segundo trimestre es fundamental,
pues permite la identificacion de algun hallazgo o anormalidad fetal. En consecuencia, se puede ofrecer una

adecuada asesoria para gestaciones futuras.
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