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CASO
CLÍNICO

HIdrANeNCefALIA COmO preSeNtACIóN máS 
SeverA de ApLOpejÍA CerebrAL fetAL: A 
prOpóSItO de dOS CASOS
Rommel Omar Lacunza Paredes1, Wilmer Correa López2

Resumen
La hidranencefalia es una malformación cerebral infrecuente caracterizada por la ausencia 
total o parcial de los hemisferios cerebrales, producida por la oclusión de las arterias caróti-
das en estadios precoces de la gestación, y asociada a múltiples posibles factores causales. 
Presentamos dos casos con confirmación post natal y la revisión de la literatura.
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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.

HydrANeNCepHALy tHe mOSt Severe preSeNtAtION Of fetAL CerebrAL 
StrOke: A prOpOS Of twO CASeS

IntroduccIón

La hidranencefalia, término introducido en 1904 por Spielmeye, 
es una rara malformación cerebral con prevalencia estimada de 
1/10 000. Es diagnosticada en el segundo o tercer trimestre de la 
gestación, caracterizada principalmente por la ausencia total o par-
cial de los hemisferios cerebrales, los cuales son reemplazados por 
líquido cerebroespinal. Habitualmente, esta malformación respeta 
las estructuras de la fosa posterior y el tronco cerebral. El primer 
caso fue comunicado por Ambrosio Pare, en 1960, en un niño con 
hidrocefalia. La mayoría de reportes son casos aislados o series pe-
queñas. El objetivo del presente artículo es exponer dos casos de 
diagnóstico prenatal de esta patología y hacer una breve descrip-
ción del diagnóstico prenatal y el mecanismo fisiopatológico impli-
cado en la ocurrencia de dicha patología.

caso n° 1

Mujer de 41 años, G4P3003, que ingresa al servicio de emergen-
cia como gestante de 37 semanas por fecha de última regla, con 
rotura prematura de membranas desde hacía 10 horas, asocia-
da a contracciones uterinas esporádicas. El periodo intergenési-
co era de 17 años, con cuatro controles prenatales. La  pacien-
te traía ecografía particular donde se refería ventriculomegalia 
severa fetal. La ecografía en nuestro servicio encontró ausencia 
de parénquima cerebral, preservación de estructuras de la fosa 
posterior, falx cerebri presente, tálamos divididos e hipoplásicos 
y aparentemente algunos remanentes de parénquima del lóbulo 
frontal; no se logró visualizar circulación en el polígono de Willis 
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(figuras 1 y 2), concluyendo con el informe de 
gestación única activa de 37 semanas 3 días 
por biometría fetal, ventriculomegalia severa, 
hidranencefalia. La gestante fue programada 
para cesárea, obteniéndose un recién nacido 
femenino de peso 2 426 g, talla 44 cm, Ápgar 
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 ecografía 
transfontanelar y la tomografía axial cerebral 
confirmaron el diagnóstico de hidranencefalia. 
El recién nacido falleció a los 2 días; los familia-
res no autorizaron la necropsia.

caso n° 2

Primigesta de 20 años natural del Cusco, gesta-
ción de 34 semanas por fecha de última regla, 
con un solo control prenatal. Fue hospitalizada 
por amenaza de parto pretérmino. En la ecografía 
de rutina se halló ausencia de hemisferios cere-
brales, la cavidad craneana ocupada por líquido 
hipoecogénico; se observó los plexos coroideos 
y parcialmente los tálamos divididos, con persis-
tencia de escaso tejido cerebral en el lóbulo pa-
rietal izquierdo. El cerebelo estaba por debajo del 
percentil 3 para la edad gestacional, la cisterna 
magna dilatada. Al estudio Doppler se observó 

Figura 1. a. Corte del Cráneo Fetal mostrando ausenCia de hemisFerios Cerebrales; son visibles la Falx Cerebri y los tálamos hipo-
plásiCos.  b. Corte transCerebelar: Fosa posterior y Cerebelo normal Con algunos remanentes basales del lóbulo Frontal.

Figura 2. a. Corte Coronal: ausenCia de hemisFerios Cerebrales, reemplazados por líquido Cerebroespinal, Falx Cerebri presente. b. 
imagen de la tomograFía axial Computarizada Cerebral del neonato Con visualizaCión de Cerebelo y tronCo Cerebral.
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dIscucIón

La hidranencefalia es una malformación 
poco frecuente, con una incidencia aproxi-
mada de 1 en 10 000 nacidos vivos; se carac-
teriza por la ausencia (desaparición) de los 
hemisferios cerebrales, los cuales son re-
emplazados por un saco membranoso que 
contiene líquido cefaloespinal, evidenciado 
en la ecografía como ventriculomegalia se-
vera(1).

parcialmente el polígono de Willis (figuras 3 y 4). 
Se concluyó como gestación única de 33 semanas, 
macrocefalia, a considerar hidranencefalia e hipo-
plasia cerebelar. La paciente tuvo parto vaginal a 
los 3 días, con un recién nacido de sexo femenino, 
peso 1 214 g, Ápgar al minuto 6 y a los 5 minutos 8. 
Fue ingresado a la UCI neonatal, con soporte ven-
tilatorio, neurológicamente poco reactivo, tono 
muscular disminuido y reflejo de succión presen-
te. La ecografía transfontanelar y la tomografía 
axial cerebral confirmaron el diagnóstico.

Figura 3. a. Corte del Cráneo Fetal mostrando ausenCia de hemisFerios Cerebrales; se observa remanente parietal izquierdo.  b. 
vista Con doppler de la base del Cerebro, evidenCiando parCialmente el polígono de Willis.

Figura 4. a. Corte transCerebelar Fetal muestra hipoplasia del Cerebelo; se observa también los plexos Coroideos Flotando en el 
líquido Cerebroespinal.  b. imagen de la tomograFía axial Computarizada Cerebral del neonato.
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El origen de esta patología ha sido siempre un 
misterio. La explicación más probable para la 
desaparición de los hemisferios cerebrales fe-
tales en la hidranencefalia es la oclusión de la 
porción supraclinoidea de ambas arterias ca-
rótidas (encontrando en estudios post natales 
arterias hipoplásicas o aplasia bilateral), con la 
consiguiente destrucción hemorrágica del pa-
rénquima cerebral(2,3). Esta hipótesis se sostiene 
al obtener en estudios en animales los mismos 
hallazgos al ocluir ambas arterias carótidas in-
ternas(4). Adicionalmente, la serie de casos publi-
cada por Sepúlveda muestra estadios precoces 
de la hidranencefalia, en los cuales el parénqui-
ma cerebral sufre cambios hemorrágicos y lue-
go progresivamente es reemplazado por líquido 
cerebroespinal, evidenciando en la mayoría de 
casos la ausencia de circulación en la base del 
cerebro(3).

Lo que produce el infarto de las arterias caróti-
das internas está aún en discusión. Se propone 
como alternativas la hipoperfusión fetal, fenó-
menos inflamatorios con arteritis relacionados 
a estados autoinmunes maternos o infecciones 
fetales (toxoplasmosis, virus citomegálico, her-
pes virus, rubéola, listeria monocitógenes o Tre-
ponema pallidum) y vasoconstricción aguda por 
exposición a infecciones o tóxicos(5-9). También 
se ha descrito casos en gestaciones múltiples en 
asociación con la muerte de uno de los fetos y 
liberación de material tromboembólico(10,11).

Existe también una forma genética, el síndro-
me de Fowler, un trastorno autosómico recesi-
vo que produce una vasculopatía proliferativa 
con hidrocefalia-hidranencefalia, artrogriposis y 
aquinesia fetal(12).

La oclusión de las arterias carótidas internas 
aparentemente podría ser temporal, con re-
canalización posterior de las mismas luego de 
producida la lesión al parénquima cerebral en 
desarrollo. Esto es sugerido por la persistencia 
de la circulación en el polígono de Willis en algu-
nos casos reportados, como se encontró en el 
segundo caso (figura 3 B), y de arterias carótidas 
internas normales en autopsias de fetos con hi-
dranencefalia(3,6,7).

El momento en el que se produce esta lesión 
también sigue en debate. El caso comunicado 
por Lam nos muestra una gestación normal a 
las 11 semanas, que cinco semanas después 

presenta ausencia de los hemisferios cere-
brales(13). Los casos informados por Sepúlveda 
muestran cambios hemorrágicos, visualizán-
dose líquido denso y homogéneo semejante a 
un endometrioma (producto de la licuefacción 
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(3). Enton-
ces, la injuria podría tener lugar aproximada-
mente entre las 8 y 16 semanas, considerando 
que lesiones isquémicas posteriores se ma-
nifiestan como porencefalia o encefalomala-
sia(2,3,5).

Los estudios ecográficos muestran la ausencia 
de parénquima cerebral supratentorial, el cual 
es reemplazado por líquido hipoecogénico; los 
plexos coroideos pueden o no estar presentes 
(en el caso N° 1 no son visibles, pero sí en el 
caso N° 2) (figuras 1A y 4A),  puede observarse 
la falx cerebri en algunos casos (en nuestros ca-
sos fue siempre visible); los tálamos están pre-
sentes y claramente divididos, aunque pueden 
ser hipoplásicos. Habitualmente, el cerebelo es 
respetado (su flujo vascular es dependiente de la 
circulación basilar), aunque también puede ser 
hipoplásico (como en el caso N° 2) (figura 4A). El 
tronco cerebral no está afectado y los lóbulos 
occipitales pueden estar parcialmente conser-
vados (70% de los casos)(2,3,5,14).

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

La presencia de remanentes de los lóbulos oc-
cipitales indica la persistencia de flujo por la 
arteria cerebral posterior, alimentada por la 
circulación basilar (circulación que se estable-
ce entre las 8 y 9 semanas de gestación). Sin 
embargo, hasta un 20% de los fetos puede 
presentar una arteria cerebral posterior ali-
mentada por la carótida interna, ocasionando 
la injuria del lóbulo occipital(15). De igual forma, 
se encuentra persistencia de algunas áreas 
basales de los lóbulos frontales, debido al flu-
jo desde las arterias oftálmicas (consideradas 
como una anastomosis directa entre la caróti-
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 ló-
bulo temporal (2).



Hidranencefalia como presentación más severa de aplopejía cerebral fetal: 
a propósito de dos casos

Revista Peruana de Ginecología y Obstetricia   187

El pronóstico neurológico es pobre; la mayoría 
fallece antes del año de vida, aunque algunos ca-
sos son diagnosticados en la infancia.
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