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HIDRANENCEFALIA COMO PRESENTACION MAS
SEVERA DE APLOPEJIA CEREBRAL FETAL: A
PROPOSITO DE DOS CASOS

Rommel Omar Lacunza Paredes’, Wilmer Correa Lépez?

RESUMEN

La hidranencefalia es una malformacion cerebral infrecuente caracterizada por la ausencia
total o parcial de los hemisferios cerebrales, producida por la oclusién de las arterias caréti-
das en estadios precoces de la gestacion, y asociada a multiples posibles factores causales.
Presentamos dos casos con confirmacion post natal y la revision de la literatura.
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HYDRANENCEPHALY THE MOST SEVERE PRESENTATION OF FETAL CEREBRAL
STROKE: A PROPOS OF TWO CASES

ABsTRACT

Hydranencephaly is rare brain malformation characterized by complete or partial absence of
the cerebral hemispheres, caused by occlusion of the carotid arteries in early stages of preg-
nancy, associated with multiple possible causal factors. We present two cases with postnatal
confirmation and review of the literature.

Keywords: Hydranencephaly, carotid arteries, prenatal diagnosis.

INTRODUCCION

La hidranencefalia, término introducido en 1904 por Spielmeye,
es una rara malformacion cerebral con prevalencia estimada de
1/10 000. Es diagnosticada en el segundo o tercer trimestre de la
gestacion, caracterizada principalmente por la ausencia total o par-
cial de los hemisferios cerebrales, los cuales son reemplazados por
liquido cerebroespinal. Habitualmente, esta malformacion respeta
las estructuras de la fosa posterior y el tronco cerebral. El primer
caso fue comunicado por Ambrosio Pare, en 1960, en un nifio con
hidrocefalia. La mayoria de reportes son casos aislados o series pe-
quefas. El objetivo del presente articulo es exponer dos casos de
diagnostico prenatal de esta patologia y hacer una breve descrip-
cion del diagnostico prenatal y el mecanismo fisiopatolégico impli-
cado en la ocurrencia de dicha patologia.

Caso N° 1

Mujer de 41 afios, G4P3003, que ingresa al servicio de emergen-
cia como gestante de 37 semanas por fecha de ultima regla, con
rotura prematura de membranas desde hacia 10 horas, asocia-
da a contracciones uterinas esporadicas. El periodo intergenési-
co era de 17 afios, con cuatro controles prenatales. La pacien-
te traia ecografia particular donde se referia ventriculomegalia
severa fetal. La ecografia en nuestro servicio encontrd ausencia
de parénquima cerebral, preservacion de estructuras de la fosa
posterior, falx cerebri presente, talamos divididos e hipoplasicos
y aparentemente algunos remanentes de parénquima del |[6bulo
frontal; no se logré visualizar circulacion en el poligono de Willis
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FIiGUrRA 1. A. CORTE DEL CRANEO FETAL MOSTRANDO AUSENCIA DE HEMISFERIOS CEREBRALES; SON VISIBLES LA FALX CEREBRI Y LOS TALAMOS HIPO-
PLASICOS. . CORTE TRANSCEREBELAR: FOSA POSTERIOR Y CEREBELO NORMAL CON ALGUNOS REMANENTES BASALES DEL LOBULO FRONTAL.

FIGURA 2. A. CORTE CORONAL: AUSENCIA DE HEMISFERIOS CEREBRALES, REEMPLAZADOS POR LIQUIDO CEREBROESPINAL, FALX CEREBRI PRESENTE. 3.
IMAGEN DE LA TOMOGRAFIA AXIAL COMPUTARIZADA CEREBRAL DEL NEONATO CON VISUALIZACION DE CEREBELO Y TRONCO CEREBRAL.

(figuras 1y 2), concluyendo con el informe de
gestacion Unica activa de 37 semanas 3 dias
por biometria fetal, ventriculomegalia severa,
hidranencefalia. La gestante fue programada
para cesarea, obteniéndose un recién nacido
femenino de peso 2 426 g, talla 44 cm, Apgar
4 al minuto y 8 a los 5 min; fue hospitalizada
en la unidad de cuidados intensivos neonata-
les, presentando dificultad respiratoria y ne-
cesidad de soporte ventilatorio. La ecografia
transfontanelar y la tomografia axial cerebral
confirmaron el diagndstico de hidranencefalia.
El recién nacido fallecié a los 2 dias; los familia-
res no autorizaron la necropsia.
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Caso N° 2

Primigesta de 20 afios natural del Cusco, gesta-
cion de 34 semanas por fecha de Ultima regla,
con un solo control prenatal. Fue hospitalizada
por amenaza de parto pretérmino. En la ecografia
de rutina se hallé ausencia de hemisferios cere-
brales, la cavidad craneana ocupada por liquido
hipoecogénico; se observd los plexos coroideos
y parcialmente los talamos divididos, con persis-
tencia de escaso tejido cerebral en el |6bulo pa-
rietal izquierdo. El cerebelo estaba por debajo del
percentil 3 para la edad gestacional, la cisterna
magna dilatada. Al estudio Doppler se observd
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FIGUrRA 3. A. CORTE DEL CRANEO FETAL MOSTRANDO AUSENCIA DE HEMISFERIOS CEREBRALES; SE OBSERVA REMANENTE PARIETAL 1ZQUIERDO. B.
VIsTA CON DOPPLER DE LA BASE DEL CEREBRO, EVIDENCIANDO PARCIALMENTE EL POLIGONO DE WILLIS.

FIGURA 4. A. CORTE TRANSCEREBELAR FETAL MUESTRA HIPOPLASIA DEL CEREBELO; SE OBSERVA TAMBIEN LOS PLEXOS COROIDEOS FLOTANDO EN EL
LIQUIDO CEREBROESPINAL. 3. IMAGEN DE LA TOMOGRAFIA AXIAL COMPUTARIZADA CEREBRAL DEL NEONATO.

Cereb 2.38cm
EG 21sbd 2.4%

parcialmente el poligono de Willis (figuras 3y 4).
Se concluyd como gestacion Unica de 33 semanas,
macrocefalia, a considerar hidranencefalia e hipo-
plasia cerebelar. La paciente tuvo parto vaginal a
los 3 dias, con un recién nacido de sexo femenino,
peso 1214 g, Apgar al minuto 6y alos 5 minutos 8.
Fue ingresado a la UCI neonatal, con soporte ven-
tilatorio, neurolégicamente poco reactivo, tono
muscular disminuido y reflejo de succién presen-
te. La ecografia transfontanelar y la tomografia
axial cerebral confirmaron el diagnostico.

DiscucioN

La hidranencefalia es una malformacion
poco frecuente, con una incidencia aproxi-
mada de 1 en 10 000 nacidos vivos; se carac-
teriza por la ausencia (desaparicion) de los
hemisferios cerebrales, los cuales son re-
emplazados por un saco membranoso que
contiene liquido cefaloespinal, evidenciado
en la ecografia como ventriculomegalia se-
verat,
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El origen de esta patologia ha sido siempre un
misterio. La explicacién mas probable para la
desaparicion de los hemisferios cerebrales fe-
tales en la hidranencefalia es la oclusién de la
porcion supraclinoidea de ambas arterias ca-
rétidas (encontrando en estudios post natales
arterias hipoplasicas o aplasia bilateral), con la
consiguiente destruccion hemorragica del pa-
rénquima cerebral®?). Esta hipotesis se sostiene
al obtener en estudios en animales los mismos
hallazgos al ocluir ambas arterias carotidas in-
ternas®. Adicionalmente, la serie de casos publi-
cada por Sepulveda muestra estadios precoces
de la hidranencefalia, en los cuales el parénqui-
ma cerebral sufre cambios hemorragicos y lue-
g0 progresivamente es reemplazado por liquido
cerebroespinal, evidenciando en la mayoria de
casos la ausencia de circulacion en la base del
cerebro®.

Lo que produce el infarto de las arterias caroti-
das internas estd aun en discusion. Se propone
como alternativas la hipoperfusion fetal, feno-
menos inflamatorios con arteritis relacionados
a estados autoinmunes maternos o infecciones
fetales (toxoplasmosis, virus citomegalico, her-
pes virus, rubéola, listeria monocitdégenes o Tre-
ponema pallidum) y vasoconstriccion aguda por
exposicion a infecciones o téxicos®?. También
se ha descrito casos en gestaciones multiples en
asociacion con la muerte de uno de los fetos y
liberacion de material tromboembdélicot®™.

Existe también una forma genética, el sindro-
me de Fowler, un trastorno autosémico recesi-
vo que produce una vasculopatia proliferativa
con hidrocefalia-hidranencefalia, artrogriposis y
aquinesia fetal’?.

La oclusion de las arterias carétidas internas
aparentemente podria ser temporal, con re-
canalizacion posterior de las mismas luego de
producida la lesion al parénquima cerebral en
desarrollo. Esto es sugerido por la persistencia
de la circulacion en el poligono de Willis en algu-
nos casos reportados, como se encontro en el
segundo caso (figura 3 B), y de arterias carotidas
internas normales en autopsias de fetos con hi-
dranencefalia®®”.

El momento en el que se produce esta lesion
también sigue en debate. El caso comunicado
por Lam nos muestra una gestacién normal a
las 11 semanas, que cinco semanas después
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presenta ausencia de los hemisferios cere-
brales. Los casos informados por Sepulveda
muestran cambios hemorragicos, visualizan-
dose liquido denso y homogéneo semejante a
un endometrioma (producto de la licuefaccién
del parénquima cerebral), que reemplaza los
hemisferios cerebrales en fetos entre las 21
y 23 semanas, y que a las pocas semanas se
visualiza como liquido hipoecogénico®. Enton-
ces, la injuria podria tener lugar aproximada-
mente entre las 8 y 16 semanas, considerando
que lesiones isquémicas posteriores se ma-

nifiestan como porencefalia o encefalomala-
sia39),

Los estudios ecograficos muestran la ausencia
de parénquima cerebral supratentorial, el cual
es reemplazado por liquido hipoecogénico; los
plexos coroideos pueden o no estar presentes
(en el caso N° 1 no son visibles, pero si en el
caso N° 2) (figuras 1Ay 4A), puede observarse
la falx cerebri en algunos casos (en nuestros ca-
sos fue siempre visible); los tdlamos estan pre-
sentes y claramente divididos, aunque pueden
ser hipoplasicos. Habitualmente, el cerebelo es
respetado (su flujo vascular es dependiente de la
circulacion basilar), aunque también puede ser
hipoplasico (como en el caso N° 2) (figura 4A). El
tronco cerebral no estd afectado y los I6bulos
occipitales pueden estar parcialmente conser-
vados (70% de los casos)®@3>14),

En el diagnostico diferencial ultrasonografico
debe considerarse holoprosencefalia, formas
extremas de porencefalia o esquisencefalia y
ventriculomegalia severa obstructiva.

La presencia de remanentes de los I6bulos oc-
cipitales indica la persistencia de flujo por la
arteria cerebral posterior, alimentada por la
circulacién basilar (circulacién que se estable-
ce entre las 8 y 9 semanas de gestacion). Sin
embargo, hasta un 20% de los fetos puede
presentar una arteria cerebral posterior ali-
mentada por la carétida interna, ocasionando
la injuria del [6bulo occipital™. De igual forma,
se encuentra persistencia de algunas areas
basales de los I6bulos frontales, debido al flu-
jo desde las arterias oftalmicas (consideradas
como una anastomosis directa entre la caroti-
da interna y externa) hacia la arteria cerebral
anterior, como se aprecia en el caso N° 1 (figura
1B). También se ha descrito remanentes del 16-
bulo temporal @.
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El prondstico neuroldgico es pobre; la mayoria
fallece antes del afio de vida, aunque algunos ca-
sos son diagnosticados en la infancia.
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