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LA HIDRANENCEFALIA UNA RARA ENTIDAD
REVISION DE LA LITERATURA

* Dr. José A. Silié Ruiz

La etiologia y la patogénesis de la hidranencefalia per-
manecen todavia en controversia, la razon de este articulo es
hacer una revision de los diferentes criterios existentes en la
literatura,

La hidranencefalia (del griego, Hydor: agua y Egkephalos.
cerebro) es la condicion congénita del sistema nervioso cen-
tral en la cual los hemisferios cerebrales estan casi completa-
mente ausentes, reducidos a unos sacos membranosos llenos
de fluido y generalmente con el craneo y las meninges intac-
tas. !

El mads antiguo caso descrito corresponde a Ambrosio Pa-
ré, 2, quien al abrir el craneo de un nino con sospecha de hi-
drocefalia encontro el cerebro del tamano de una “‘pequena
bola".

Es reconocido que es Cruveilhier 2 quien da la primera
descripcion de los hallazgos anatémicos de la hidranencefa-
lia, llamandolos en esa ocasion Anencephalic Hydrocephali-
que. Aungque no llevo a cabo estudios histologicos considerd
la posibilidad de que fuera debido a procesos destructivos
porque el tejido cerebral encontrado era muy parecido al ce-
rebro de los adultos que habian fallecido por hemorragias o
infartos cerebrales.

El término hidranencefalia fue introducido en 1904 por
Spielmeyer #. Los patologos del presente siglo la consideran
una entidad particular. Es morfologica y patogenéticamente
diferente a la Microcefalia, Porencefalia e Hidrocefalia. 5

Crome, 6.7, propone que en lugar de hidranencefalia el
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término mas correcto a usarse debe ser hidranenfalia, Basa
su recomendacion en el hecho de que el término hidranen-
cefalia es muy facilmente confundido con Anencefalia. Esta
recomendacion no ha sido seguida por muchos autores,

Entre las patologias que mas se confunden con hidra-
nencefalia se encuentran la Porencefalia, 158 que es la
presencia de quistes o cavidades en la corteza cerebral, co-
municadas con el espacio subaracnoideo. Cuando la corteza
no esta totalmente ausente la condicion puede ser confundi-
da con hidrocefalia congénita severa, 7. En ocasiones casos
de Encefalomalacia han sido reportados como hidranencefa-
lia. ®

PATOGENESIS

La incidencia se reporta cerca de 2 en 10,000 nacidos
vivos, 10, La patogénesis es multifactorial y permanece des-
conocida, :11.12

Numerosas teorias se han planteado para explicar la con-
dicion, como hay siempre un crecimiento progresivo del pe-
rimetro cefalico se ha sugerido el hecho de que sea una hi-
drocefalia que haya cursado intrautero. 7

Otros la consideran un defecto del desarrollo como re-
sultado de lesiones vasculares, 812, Entre los factores que
se reconocen como elementos causantes se encuentran una
serie de procesos destructivos: Sifilis materna, Toxoplasmo-
sis, Hepatitis infecciosa, Leptopirosis, Influenza, Radiacio-
nes, intentos de aborto, trauma fisico, torsion del cordon y
anoxia fetal.

Los mecanismos patogenéticos han sido explicados des-
de distintos puntos de vista. Como en una gran parte de los
casos reportados se preserva la parte inferior de los 16bulos
occipitales se ha argumentado que una de las causas principa-
les es la oclusion de las carotidas, 12
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La explicacion de el mecanismo de produccion en los
casos de obstruccion o malformacion de las Carotidas, es
variado e incluyen agenesias, infeccion por Herpes Simple y
otras encefalitis.

Friede, 8, reporta una serie de 31 casos, de los cuales
la gran mayoria padecieron de infeccion placentariay mio-
carditis, explicando el fallo en la circulacion cerebral por el
severo edema.

Aunque el dano al territorio de irrigacion de las caroti-
das es lo mds comlinmente encontrado. Roesmann, '3 pre-
senta un caso de hidranencefalia en el territorio de la arte-
ria basilar, con casi toda la destruccion del cerebelo, secun-
dario a hemorragia intra-ttero.

La evidencia en los casos reportados indica que los dis-
tintos procesos productores de la hidranencefalia pueden
actuar intra-Gtero desde el 3er. mes hasta el término del em-
barazo. Se han reportado casos de meningitis post-natal vy
traumas que han actuado en periodos tardios de hasta dos
anos, 14

Los factores genéticos parecen no desempenar un papel
importante en esta patologia, sélo se han reportado dos ca-
sos con relacion familiar. Uno presentado en mellizos, con
el resto de la historia familiar negativa, 4. Hamby 2 reporta
dos casos en una familia.

ANATOMIA PATOLOGICA

La gran variedad de factores que incluyen en su produc-
cion hacen que los hallazgos anatomo-patologicos sean muy

Grafica No.1:

Tomografia Axial Computarizada de un paciente de 4 ainos
Hidranencefalico. A y B en este corte basal notese la preser-
vacion del tallo cerebral y la ausencia casi total del tejido ce-
rebral.Cy D cerebro de un paciente normal de la misma edad,
el cerebro ocupa toda la base craneana.
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diversos. Los mas comunes son: preservacion de las menin-
ges. La sustituida corteza cerebral estd representada por una
delgada y transparente membrana compuesta de células glia-
les, en_ocasiones se encuentran islas de corteza cerebral. Los
remanentes de corteza que persisten se encuentran principal-
mente en las dreas temporal y occipital, (Grafica No.1).

Hasley y colaboradores, ®, en una serie de 9 casos en-
contraron que los hallazgos comunes fueron: marcada re-
duccion de la masa de tejido cerebral, atrofia talamica, hi-
poplasia de los pedanculos cerebrales, ausencia de las pira-
mides bulbares y anormalidades cerebelosas. Se ha reporta-
do muy frecuentemente obstrucciones del acueducto. 15

Friede y Mikolasek, 8, en la Gltima revision publicada
sobre el tema, senalan en sus 31 casos que: ‘‘La persistencia
del tdlamo, la mineralizacion del tejido cerebral residual, el
bajo peso del cerebro, invariablemente menos del 40 o/odel
peso normal, displasia retinal y atrofia del nervio optico son
los hallazgos mds comunes.

Los reportes en cuanto a la preservacion del tilamo son
muy controversiales y los reportes muy disimiles, 4.5.7.8 En
la gran mayoria se preservan aunque con marcada reduccion
los diferentes nicleos basales. La ausencia del pulvinar ha si-
do un encuentro frecuente.

El cerebelo presenta las mismas anormalidades que la
corteza. La interferencia en la migracion neuroblastica, pue-
de ser la explicacion a dicho proceso. En contraste con las
anteriores anormalidades el cuerpo estriado, los nucleos ro-
joy subtaldmicos, la sustancia negra y el tegmentum del ta-
llo cerebral estan usualmente normales en su estructura his-
tologica e interrelacion. (Grafica No.1).

La médula espinal en la mayoria de los casos reportados
se presenta con una configuracion relativamente normal, pe-
ro con las dreas de mielinizacion del haz Cortico-espinal muy
pequenas.

En los casos severos la region cervical es la mas afectada
y aparece con defectos en su estructura tales como la rota-
cion de los cuernos posteriores y gran prominencia de los
surcos dorso-laterales. Estos defectos guardan proporcion
con el periodo en que se produzca el proceso destructivo
siendo muy marcados si ocurren antes del 5to. mes.

Las bases anatomicas para explicar cualquier cambio
en el comportamiento clinico seran fundamentadas en la ma-
duracion de el poco cerebro que permanece, la desaparicion
de la capa granular externa del cerebro y la mielinizacion de
la sustancia reticular.

CUADRO CLINICO:

Dada su presentacion polimorfa parece no existir un
“clasico” patron clinico de la hidranencefalia.

Al nacimiento el perimetro cefélico es algunas veces de
mayor tamano, aunque en ocasiones puede presentarse den-
tro de los |imites normales. El nifo presenta movimientos es-
pontaneos de las extremidades, el llanto y el reflejo de suc-
cion pueden estar completamente normales. Se explica esta
“normalidad” en el periodo post-natal por el hecho de que
se preservan las estructuras subcorticales. (Gréfica No.2).

El método mas simple e inocuo de diagnostico consiste
en la transiluminacion del craneo del infante, la cual serd en
todos los casos muy dramatica, pues produce frecuentemen-



Vol.3, No.4

LA HIDRANENCEFALIA, SILIE RUIZ

V77

Grafica No.3:

Créaneo transiluminado de un infante hidranencéfalo, notese la
completa iluminacion de la boveda craneana, y (nicamente
“areas’’ de tejido cerebral. Es el método mas simple para su diag-
nostico.

Grafica No.2:

Corte a nivel talamico de la tomografia. E y F paciente Hidra-
nencéfalo, notese la gran dilatacion ventricular (negro), preser-
vandose Unicamente una pequefia banda de tejido cerebral. G
y H paciente normal en que se aprecia todo el tejido cerebral.

te la total iluminacion de la boveda craneana por encima de
las orejas. (Grafica No.3).

A las 7 u 8 semanas cuando la corteza empieza a asumir
sus funciones se hacen evidentes las diversas manifestaciones
clinicas que incluyen: severo retardo mental, ceguera, la pre-
sencia de una cuadriparesia espastica y crisis epilépticas de
diferentes tipos, 6. No existiendo un periodo determinado
en la aparicion de dichas manifestaciones.

En caso de sobrevivir y al pasar las semanas el nifo se
tornara irritable, los reflejos osteotendinosos se exaltaran, apa-
receran movimientos oculares incoordinados con ausencia de
la actividad motora, y el disco optico se presenta pdlido.

Aunque la ceguera es uno de los encuentros comunes,
Glen 17 reporta un caso en que se observaron fenomenos de
seguimiento a un campo visual movil y a la vez fenomenos de
habitacion auditiva.

DIAGNOSTICO

En los casos de severa Hidranencefaliael diagnostico po-
dra hacerse intra-Gtero, en la mayoria de los casos alrededor
de las 28 semanas con el equipo de ultra-sonido. 18

En las primeras semanas de vida el diagnostico es de vi-
tal importancia y debe ser el objetivo principal evitar la con-
fusion con Hidrocefalia que tiene un pronostico diferente,
mucho mejor.

Como punto practico deseamos enfatizar que adin con la

linterna de bolsillo y preferiblemente en total oscuridad en
la mayoria de los casos se hara el diagnostico de Hidranence-
falia.

En algunos casos sin embargo, pequenas porciones de
corteza pueden estar presentes y bandas de tejido pueden
ser vistas. Es importante el que estas bandas no sean confun-

Grafica No.4:

Craneo en vista A—P presentando el signo de las V"' invertidas
se considera patognomonico de Hidranencefalia.. Se aprecia la
iluminacion por encima de los parpados.
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didas con los cabellos. Es comiinmente aceptado que el diag-
nostico de Hidranencefalia se hard en el caso de que las pupi-
las se transiluminen si los parpados son elevados. (Figura 4).
Este signo es patognomonico de Hidranencefalia, aunque re-
cientemente se ha reportado su aparicion en los casos de en-
cefalomalacia multicistica. 19

Ford ' senala que las “V” invertidas que aparecen en la
proyeccion antero-posterior son sombras de los ventriculos y
exclusivas de la Hidranencefalia.

Contrario a este criterio Martin Jhons 20 senala que  di-
chas sombras son debidas al adelgazamiento de la tabla 6sea
del crdneo y no a los ventriculos como se crefa anteriormen-
te. (Grafica No.4).

La transiluminacion del craneo no es un procedimiento
nuevo fue primeramente reportado por Richard Bright en
1831, su importancia radica en que puede obtenerse una res-
puesta positiva en el diagnostico de la Hidranencefalia ain en
los casos de micro o macrocefalia.

Las entidades con las que habra que hacer el diagndstico
diferencial seran: Hidrocefalia, Hematoma Subdural, Poren-
cefalia bilateral, Dandy Walker, Quistes y Atrofia cerebral.

Los examenes complementarios que podran ayudar al
diagnostico son EEG, Ventriculografia y Arteriografia cere-
bral. La tomografia axial computarizada cs el medio mas cfcc-
tivo de diagnostico. 19.20

PRONOSTICO

La mayoria de los infantes con Hidranencefalia mue-
ren en los primeros dias de vida, pero se han reportado ca-
s0s con mayor sobrevida.

Crome y Silvester 27 reportan un paciente de 4-1/2 anos.
Miur 22 reporta tres casos uno de ¢ellos murio a los 18 me-
ses y los dos restantes a los dos anos de edad.

Dictze 23 en una revision de 124 casos senala que el
promedio de sobrevida es de 2-1/2 anos. Lober 7 presenta
dos ninos, uno de los cuales a la edad de 21 meses estaba en
excelentes condiciones fisicas y mentales, por lo que fue con-
siderado completamente normal.

Hoffman 24 reporta un nino de 7 afos, este ha sido el
de mas larga sobrevida reportado.

Como vemos la sobrevida es corta, la calidad de vida de
estos infantes es muy pobre. Debe ser el objetivo principal el
diagnostico diferencial temprano con las otras condiciones
que aunque parecidas tienen una evolucion mucho mas satis-
factoria como son la Hidrocefalia y Porencefalia.  Dejando
abierta la interrogante, ¢Cuanto cerebro necesitamos para so-
brevivir?

Reconocimiento: Deseamos expresar nuestro agradecimiento
ala Dra. Rosa A. Martinez de Paredes, del Departamento de
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Gineco-Obstetricia del University Coliege Hospital
juicios y comentarios en la revision de este trabajo.
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