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Aspectos clínicos de neuroimagen y comportamiento
electrofisiológico de la hidranencefalia

Gilberto Gardea-Loera¹, Marcos Velazco-Campos²†

Reporte de caso

RESUMEN

Existe gran similitud entre hidranencefalia e hidrocefalia congénita severa, tanto clínicamente como en estudios de
imagen. En la hidranencefalia, habitualmente el electroencefalograma (EEG) no muestra actividad eléctrica y los
potenciales evocados auditivos del tallo cerebral son normales. En el presente artículo se informan los casos de
4 niños con hidranencefalia asociada a oclusión bilateral de las carótidas internas, se discuten aspectos clínicos
de neuroimagen, así como potenciales auditivos del tallo cerebral, perfil del sueño, crisis de epilepsia y actividad
electroencefalográfica paroxística subclínica.
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Clinical aspects, neuroimaging and electrophysiological behavior of hydranencephaly

ABSTRACT

There is a big similarity between hydranencephaly and severe congenital hydrocephalus clinically as well as in image
studies. Generally the electroencephalogram does not show electrical activity and the brain stem auditory evoked
potentials are normal. This article presents four cases of children with hydranencephaly associated to bilateral
carotid occlusion and clinical neuroimage aspects as well as brainstem auditory potentials, sleep profile, epilepsy
and subclinical epileptiform EEG activity are discussed.
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a hidranencefalia se define como ausencia
congénita de hemisferios cerebrales, es una for-
ma severa de porenencefalia de presentación rara,

cuya etiopatogenia no está bien definida1,2. Se han
sugerido cuatro tipos diferentes de mecanismos en la
patogénesis, todos ellos tienen en común la interrupción
del flujo sanguíneo carotideo a estructuras encefálicas.

El más antiguo caso descrito corresponde a
Ambroise Paré3-6, quien al abrir el cráneo de un niño con
sospecha de hidrocefalia encontró el cerebro del tamaño
de una pequeña bola.

Algunos autores citan la presencia de epéndimo
preservado y estenosis del acueducto, argumentado que
la hidranencefalia es un tipo de hidrocefalia que ha se-
guido su curso intrauterino7.

Es Cruveilhier8 quien da la primera descripción de

hallazgos anatómicos de la hidranencefalia, lIamándolos
en esa ocasión anencephalic hydrocephalique. Aunque no
llevó a cabo estudios histológicos consideró la posibili-
dad de que fuera debido a procesos destructivos porque
el tejido cerebral encontrado era muy parecido al cerebro
de los adultos que habían fallecido por hemorragias o
infartos cerebrales.

En otros casos, la hidranencefalia puede ser con-
secuencia de infecciones intrauterinas9 u otros insultos
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gestacionales; o bien esta condición puede ser debida
a un defecto en la ontogénesis vascular o por oclusión
vascular de ambas carótidas o de sus ramas principa-
les10. Raras veces la hidranencefalia es causada por
defectos en la embriogénesis y subsecuente migración
celular resultando esquizencefalia y agenesia cortical11-15.

El término hidranencefalia fue introducido en
1904 por Spielmeyer16. Los patólogos del presente siglo
la consideran una entidad particular. Es morfológica y
patogenéticamente diferente a la microcefalia, porencefalia
e hidrocefalia.

Por otro lado, la vida de estos pacientes es corta, en
promedio tres años17. Habitualmente el electroencefa-
lograma es isoeléctrico y los potenciales evocados de tallo
cerebral son normales18,19.

Presentación de casos

Caso 1. Paciente de 14 meses de edad fue ope-
rado de derivación ventriculoperitoneal derecha por
posible hidrocefalia congénita diagnosticada por ultraso-
nido transfontanelar y crisis convulsivas tónicas
generalizadas desde el nacimiento. Las crisis original-
mente se presentaron de 10 a 15 por día, caracterizadas
por extensión generalizada de músculos proximales y
mioclonías orofaciales.

El día de su ingreso presentaba periodos de apnea
y datos de disfunción valvular. Al efectuar la exploración
física se le encontró hipoactivo, pálido, mal hidratado, con
craneostosis y cabalgamiento de los huesos parietales
sobre los frontales. No se palparon fontanelas, los campos
pulmonares se encontraron hipoventilados.

Los ruidos cardiacos mostraron ritmo e intensidad
normales. A la exploración neurológica se encontró
somnoliento, en apariencia sordo y ciego con poca respues-
ta a estímulos nociceptivos, hiporreflexia pupilar, nistagmus
horizontal, cuadriparesia espástica de predominio pélvico
e hiperreflexia generalizada.

Este paciente fue estudiado en 1995. La tomografía
axial computarizada (TAC) de cráneo mostró ausencia de
hemisferios cerebrales con excepción de parte del lóbulo
occipital derecho, la cual se presentaba aislada, con sig-
nos de grave isquemia cerebral. El cerebelo y tallo
cerebral se encontraron en aparencia normales. La
angiografía digital demostró ausencia de ambas
carótidas internas; las carótidas externas y el sistema
vertebral en aparencia fueron normales (figura 1). La
prueba de Torch fue negativa. Todos los potenciales
auditivos (figura 2) del tallo cerebral de I al V estuvieron
ausentes a la estimulación individual de los oídos dere-
cho e izquierdo.

El perfil del sueño (figura 3) reveló un aumento del
periodo de vigilia y disminución del sueño total, en

Figura 1. Tomografía axial computarizada de cráneo que muestra
ausencia de los hemisferios cerebrales con excepción de una porción
de la corteza occipital aislada, con signos de isquemia mientras que
el tallo cerebral y cerebelo están normales y angiografía craneal por
sustracción digital que muestra ausencia de la circulación carotídea
interna. Nótese que la circulación es normal en territorios carotídeos
externos y en los vertebrales.

Estimulación
oído

izquierdo

Estimulación
oído

derecho

A1-CZ

A1-CZ

A2-CZ

A2-CZ

Figura 2. Ausencia de todos los componentes de los potenciales
auditivos de tallo cerebral. Registros convencionales del vertex
por estimulación de los oídos izquierdo y derecho CZ = vertex, refe-
rencias en A1y A2 = pabellón auricular izquierdo y derecho.

particular sueño tranquilo. La duración del sueño activo
se encontró discretamente disminuida en relación a lo
observado en niños normales de su edad (11.8 vs 15%).
El número de episodios de sueño activo y su latencia fue
normal (4 vs 4 y 90 vs 92 min).

Los registros poligráficos (figura 4) durante el sue-
ño mostraron: actividad de fondo electroencefalográfica
formada por ondas irregulares de 3 a 11/seg generaliza-
das y simétricas. Además descargas paroxísticas
formadas por espigas rápidas de 14/seg de alto voltaje
que aparecieron en ambos lóbulos frontales. El
electromiograma presentó hipotonía muscular, electro-
oculograma movimientos oculares sacádicos y registro
de la ampliación respiratoria mostró periodos prolon-
gados de apnea de 15 a 20 seg.

Caso 2. Recién nacido de tres días de edad pre-
sentó aumento del perímetro cefálico con datos clínicos
y ultrasonográficos de hidrocefalia. La TAC de cráneo
mostró estructuras de tallo cerebral, ganglios basales y
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ventrículo-peritoneal de presión media. Al mes presenta
rígidez de cuello acentuada con dolor, colección de líqui-
do cefalorraquideo (LCR) en sitio de reservorio valvular.
Por la rígidez de cuello tan marcada y el dolor, se solicita
RM para descartar malformación de Chiari u otra y veri-
ficar funcionamiento valvular encontrándose
hidranencefalia con esbozos de corteza occipital y
tálamos.

cerebelo con ausencia de estructuras supratentoria-
les (cerebro) similares al caso 1. El paciente falleció a los
seis días de edad en 1999.

Caso 3. Niña de dos años de edad estudiada en el
2000 con retraso psicomotor severo, trastorno de deglu-
ción, amaurosis, agudeza auditiva normal. La TAC y RM
de cráneo (figura 5) con datos característicos de hidran-
encefalia.

Caso 4. Paciente masculino de un mes de edad
con diagnóstico de hidrocefalia congénita por perímetro
cefálico aumentado y ultrasonido transfontanelar, ope-
rado de cirugía cerebral de colocación de válvula

Al año presenta hiperfunción valvular con traslape
de huesos frontales y crisis de epilepsia tipo mioclonías
y espasmos con piernas extendidas. El EEG muestra
aplanamiento, ondas de bajo voltaje y apenas percepti-
bles, se inicia atemperator (valproato de magnesio) y
rivotril (clonacepam). Le molesta el ruido, reflejo pupilar

Figura 6. RM de cráneo del cuarto paciente a los 4 años de edad,
donde se observa parte de corteza occipital y temporal además de
estructuras de la fosa posterior.
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Figura 3. Perfil de sueño. Ordenadas: W = vigilia, QS = sueño
tranquilo y AS = sueño activo. Abscisas: número de épocas y horas
de sueño.

Figura 4. Registro poligráfico durante el sueño activo (AS). Regis-
tro electroencefalográfico convencional, electromiograma y
electro-oculograma y de la frecuencia respiratoria que muestra:
actividad de fondo electrocardiográfico formada por ondas irregu-
lares de 3 a 11/seg generalizada y simétrica. Además, descargas
paroxísticas formadas por espigas rápidas de 14/seg de alto vol-
taje que aparecen simétricas en ambas regiones frontales. El
electromiograma muestra hipotonía muscular, el electro-
oculograma muestra movimientos oculares sacádicos y el registro
de la ampliación respiratoria muestra periodos prolongados de
apnea de 15 a 20 seg.

Figura 5. RM de cráneo del tercer caso en corte sagital donde se
observa tallo cerebral (mesencéfalo, protuberancia y bulbo raquídeo),
cuarto ventrículo y cerebelo. Ausencia de cerebro y estructuras
supratentoriales.
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normal, come bien, puede ver ya que reacciona cuando
se prende o apaga la luz, detecta sabores y olores. A los
4 años de edad se realiza RM que muestra hidranen-
cefalia con esbozos de corteza occipital (figura 6).

A los 7 años de edad sigue con espasmos conti-
nuos, reflejo pupilar bilateral normal, llora cuando su
madre se aleja, reacciona cuando llegan otros niños,
escucha y reacciona al ruido. Hiperestesia, le gusta sen-
tir el aire, lo dulce, pero no lo salado, sigue la luz con la
mirada. EEG con ondas lentas de bajo voltaje aisladas
de predominio temporo-occipital y espigas en espejo (fi-
gura 7).

Figura 7. EEG del cuarto caso a los 7 años de edad donde se observan
ondas lentas y espigas en espejo en regiones temporales, parietales
y occipitales.

DISCUSIÓN

En estos casos el diagnóstico de hidranencefalia
se estableció con base en la TAC, eliminando la posibi-
lidad de una hidrocefalia de origen congénito. La
angiografía carotídea, como se ha señalado en otros
casos de la literatura, se realizó para corroborar ausen-
cia de carótidas intracraneales principales. Asimismo; la
RM en el tercer y cuarto caso, por ejemplo, muestra de
una forma más adecuada de las estructuras de la fosa
posterior como son tallo cerebral y cerebelo. En el segun-
do caso por la premura del fallecimiento sólo se pudo
realizar ultrasonido y TAC.

Respecto a la etiopatogenia, existen muchos ca-
sos publicados que mencionan como causas principales
de la oclusión carotídea las infecciones intrauterinas, y de
estas, en primer lugar la prueba de Torch9 y de estas la
más frecuente la toxoplasmosis20,21, que en este caso
fue negativa, no encontrando la causa de la misma,
como con frecuencia sucede.

En el primer caso la ausencia de todos los poten-
ciales auditivos del tallo cerebral, incluyendo el potencial
I, indica una lesión coclear bilateral cuya naturaleza no
fue investigada y no fueron útiles para precisar la norma-
lidad o presencia y nivel de una probable alteración del
tallo cerebral.

La ausencia de hemisferios cerebrales y la apa-
rente integridad del tallo cerebral en las imágenes de la
TAC nos permiten explicar que en este paciente el per-
fil del sueño haya mostrado una disminución substantiva
del sueño tranquilo dependiente de los sistemas tálamo-
corticales; mientras que el sueño activo se encontró
ligeramente modificado, ya que sus mecanismos básicos
dependen principalmente de estructuras del tallo cerebral
a nivel bulbo pontino22-24.

La naturaleza de las actividades electroence-
falográficas de fondo y paroxísticas registradas en las
regiones frontales en este paciente es desconocida. Pero
en vista de la ausencia de las estructuras cerebrales
supratentoriales, podemos asumir que las actividades
electroencefalográficas de este paciente representan
registros a distancia por conducción de volumen de la
actividad del tallo cerebral y cerebelo24.

Asimismo, la presencia de crisis tónicas (no tónico-
clónicas) con sus contrapartes electroencefalográficas
en este paciente en ausencia de corteza cerebral, apo-
yan nuestra idea que este tipo de crisis se origina en el
tallo cerebral, produce sus efectos espinales y
neuronales a través de vías descendentes reticulares,
vestibulares y rubro espinales25.

Figura 8. Paciente que corresponde al cuarto caso a los 9 años de
edad.

A la fecha se encuentra vivo a los 9 años de edad
con mejoría neurológica en algunos aspectos como ya se
mencionó, quizás por maduración o evolución en esbozos
de corteza cerebral; así como, del mismo tallo cerebral
y cerebelo (figura 8).
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