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REZUMAT
Rezumat. Hidranencefalia reprezintă una dintre malformaţiile cerebrale extrem de rară şi cu prognostic ne-
favorabil, cu impact psihoafectiv negativ asupra familiei şi societăţii. În mod obişnuit, cei afectaţi rămân într-o 
stare vegetativă permanentă şi necesită îngrijiri pe termen nelimitat. Deşi majoritatea celor afectaţi decedează 
în primele zile-luni de viaţă, o parte dintre ei supravieţuiesc până în decada a 2-a a 3-a de viaţă. Din punct de 
vedere al tratamentului, îngrijirile acordate sunt pur paliative şi sunt îndreptate spre menţinerea funcţiilor vitale.
Concluzii. Hidranencefalia reprezintă o malformaţie cerebrală rară, cu prognostic rezervat şi speranţă de viaţă 
şi calitate a vieţii scăzute. Diagnosticul impune o serie de probleme etice. Importanţa diagnosticului prenatal se 
impune prin faptul că hidranencefaliare prezintă indicaţie de avort terapeutic. O altă problemă etică o ridică 
îngrijirile medicale acordate, ce sunt pur paliative, pacienţii fi ind în stare vegetativă permanentă. Atât instituirea 
tratamentului chirurgical pentru drenajul cantităţii excesive al LCR, cât şi metodele noi terapeutice descrise în 
literatură, de tipul coagulării endoscopice a plexurilor choroide, nu infl uenţează statusul neurologic şi dezvoltarea 
neuropsihomotorie a pacienţilor. Toate aceste date trebuie explicate clar aparţinătorilor, pentru a nu-şi ridica 
speranţe false în ceea ce priveşte evoluţia acestor bolnavi.

Cuvinte cheie: hidranencefalie, ecografi e transfontanelară, 
hemoragie periintraventriculară, prematuritate

PREZENTĂRI DE CAZ

INTRODUCERE

Hidranencefalia este defi nită ca absenţa emis-
ferelor cerebrale, spaţiul asociat acestora fi ind plin 
cu lichid cerebrospinal (LCR) (1). Atât cutia craniană, 
cât şi meningele sunt intacte şi, în majoritatea ca-
zurilor, diencefalul şi structurile fosei posterioare 
sunt păstrate (1,2). În unele cazuri lobii occipitali 
pot fi  prezenţi (1). Etiologia şi mecanismul patoge-
nic implicate în producerea acestei malformaţii ră-
mân încă necunoscute. Printre ipotezele existente, 
ocluzia vasculară bilaterală a arterei carotide in-
terne fetale pare a fi  elementul central implicat în 
dez voltarea hidranencefaliei (3). Alte cauze vehi cu -
late sunt: infecţia intrauterină, cauze toxice, iatro-
gene, genetice şi traumatismele produse în primul 
tri mestru de sarcină (1). Datorită producţiei crescute 
a lichidului cerebrospinal la nivelul plexurilor co-

roide, dar şi a absorbţiei reduse a acestuia se produce 
creşterea presiunii intracraniene ce determină se-
cun  dar creşterea perimetrului cranian. Tratamentul 
standard este reprezentat de drenajul LCR prin 
puncţii ventriculare/lombare repetate ori prin mon-
tarea unui şunt ventriculoperitoneal sau ventriculo-
atrial. Din punct de vedere neurologic pacienţii men-
ţin numai func ţiile SNV, aceştia fi ind încadraţi în 
stare vegetativă permanentă.

PREZENTARE DE CAZ 

Prematur de sex masculin, în vârstă de 33 de zile, 
născut la VG = 28 de săptămâni, GN = 1.300 g, 
scor Apgar 5-1 min, naştere spontană în prezentaţie 
craniană. Copilul provenit din sarcină investigată, 
al 2-lea copil al unei familii tinere, cu părinţi să-
nătoşi, o soră sănătoasă, se internează în clinica 
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IOMC pentru creşterea rapidă a perimetrului cra-
nian. Clinic: afebril, stare generală gravă, facies ne-
caracteristic, privire în „apus de soare“, macro cra-
nie, PC = 37 mm (P > 97) (Fig. 1). Sugarul este po-  
lipneic, cu sindrom funcţional respirator moderat: 
tiraj intercostal şi subcostal, murmur vezicular pre-
zent bilateral, fără raluri bronşice, Sp O2 = 91-92% 
cu aport suplimentar de oxigen, AV = 170-180 bpm, 
zgomote cardiace ritmice, pulsuri periferice palpa-
bile bilateral, simetrice, fără edeme, alimentat prin 
gavaj cu toleranţă digestivă bună, abdomen suplu, 
depresibil, fără hepatosplenomegalie. Neurologic: 
hipotonie generalizată, suturi craniene dehiscente, 
fontanela anterioară largă de 7/3 mm, bombată, 
pulsatilă, plâns slab, refl exe arahaice diminuate, pre-
zintă refl ex de supt, dar necesită alimentaţie asis-
tată (gavaj).

rile fi ind sugestive pentru hidranencefalie. Traseul 
electroencefalografi c (Fig. 3) de veghe – cu ritm de 
fond delta 2-2,5 c/sec, amplitudine = 20 microV, 
uşor asimetric în derivaţiile CTO stângi intricat cu 
ritm de bandă beta în derivaţiile anterioare. În deri-
vaţiile de linie mediană nu se poate stabili ritmul 
elec troencefalografi c din cauza reprezentării slabe a 
cortexului cerebral. Analiza cariotipică este 46 XY.

În evoluţie, sub tratament medicamentos pentru 
reducerea producţiei de LCR cu Acetazolamidă şi 
terapie depletivă cu Furosemid i.v. şi Manitol i.v., 
starea generală a sugarului se menţine gravă, peri-
metrul cranian creşte în medie cu 4-5 cm pe săp tă-
mână şi necesită efectuarea puncţiilor ventriculare 
repetate cu extragerea, în medie, a câte 20 ml LCR/
puncţie. De asemenea, sugarul trece prin decom-
pen sări de etiologie infecţioasă ce sunt tratate cu 
succes, nefi ind nevoie, la momentul respectiv, de 
in stituirea metodelor de ventilaţie mecanică asis-
tată. La vârsta de 7 luni se decide instituirea unei 
me   tode de drenaj al LCR şi astfel se montează un şunt 
ventriculoperitoneal ce duce la scăderea progresivă 
a presiunii intracerebrale cu scăderea secundară a 
perimetrului cranian de la 57 de cm înainte de mon-
tarea şuntului la 49 cm la 7 zile după intervenţie.

DISCUŢII

Hidranencefalia reprezintă o malformaţie cere-
brală rară, encefaloclastică, de gravitate extremă, 
ade sea fatală, caracterizată prin absenţa parenchi-
mu lui cerebral şi înlocuirea acestora cu LCR şi de-
tritus necrotic (4). În mod normal nu se identifi că 
cortex cerebral, dar o porţiune a lobului occipital 
poate fi  prezervată (5). Talamusul trunchiul cere-
bral, ganglionii bazali, plexurile coroide şi cerebelul 

FIGURA 1. Macrocranie cu particularităţi clinice de 
hidrocefalie – privire în „apus de soare“, viscerocraniu 
discordant de mic comparativ cu neurocraniul

Ecografi a transfontanelară (Fig. 2) relevă ventri-
culi laterali dilataţi până la dispariţia parenchimului 
cerebral, cu plexuri coroide vizibile, nucleii bazali 
şi structurile fosei posterioare sunt evidenţiabile 
dar comprimate de dilataţia ventriculară. Lichidul 
in traventricular transsonic, impur, cu aspect ima-
gis tic sugestiv pentru ventriculită. 

Concluzie: Hidranencefalie cu hidrocefalie in-
ternă activă cu aspect de ventriculită. Se com ple-
tează investigaţia imagistică cerebrală cu examen 
IRM cerebral ce evidenţiază parenchim cerebral 
supratentorial înlocuit aproape în totalitate de ca-
vităţi chistice cu conţinut mixt – LCR şi hematic; 
parenchim restant bazal temporal bilateral, bazal 
frontal drept, mediobazal frontal stâng, medial pa-
rietooccipital bilateral. Nuclei bazali şi parenchim 
infratentorial-cerebel, trunchi cerebral cu aspect 
IRM în limite normale. Aspectul IRM concordă cu 
cel al ecografi ei transfontanelare (ETF), modifi că-

FIGURA 2. Ecografi e transfontanelară – secţiune coronală. 
Aspect ultrasonografi c de hidranencefalie
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sunt în mod normal prezente. Falx cerebri poate fi  
prezent, absent total sau parţial. Ipotezele etiopa to-
genezei sunt multiple, cea mai comună etiologie 
descrisă fi ind obstrucţia bilaterală a segmentului 
supraclinoidal al arterelor carotide interne fetale, 
provocând ischemie şi hemoragie în teritoriul vas-
cularizat de acestea. (4,6)

Diagnosticul poate fi  stabilit antenatal, prin eco-
grafi a efectuată în săptămâna 21-23 de sarcină, care 
demonstrează absenţa parenchimului cerebral. 

Postnatal, ecografi a transfontanelară identifi că 
prezenţa cavităţilor chistice ce înlocuiesc cortexul 
cerebral şi ocupă în totalitate cutia craniană (7). În 
cazuri extreme de hidranencefalie, ţesutul fi n, res-
tant cortical, poate fi  difi cil de detectat prin metode 
ecografi ce, motiv pentru care, pentru acurateţea 
diag   nosticului, investigaţiile trebuie completate cu 
examinarea computer tomograf sau rezonanţă mag-
netică. Decesul survine în majoritatea cazurilor in-
tra uterin, iar cei ce supravieţuiesc, după această pe-
rioadă, prezintă speranţă de viaţă redusă. Diagnos-
ticul diferenţial cuprinde holoprozencefalia alobară 
şi porencefalia, diferenţierea de acestea din urmă 

FIGURA 3. Traseu electroencefalografi c 

fi ind esenţială, datorită prognosticului mai bun 
(8,9). 

Hidranencefalia prezintă un prognostic rezervat: 
o parte dintre nou-născuţii afectaţi pot deceda la 
naş tere, în majoritatea cazurilor decesul are loc în 
primul an de viaţă (10). În cazul în care un copil 
supravieţuieşte, calitatea vieţii acestuia este scăzută, 
necesitând asistenţă suportivă permanentă, îngri ji-
rile acordate fi ind pur paliative. Pacienţii afectaţi 
prezintă în mod curent tulburări grave de vedere, 
auditive, tetrapareză spastică, defi cit intelectual se-
ver şi macrocranie progresivă. Speranţa de viaţă este 
în jur de 2 ani, decesul survenind datorită multiplelor 
complicaţii. Tratamentul pe termen lung al hiper-
ten siunii intracraniene este reprezentat de montarea 
dispozitivelor dedrenaj al LCR. Această inter venţie 
este pur paliativă, fără efecte asupra funcţiei cog-
nitive sau calităţii vieţii. Cu toate acestea, în litera-
tură au fost descrise cazuri ce au supravieţuit 20 
(11), 22 (12) şi 32 (13) de ani. Supravieţuirea aces-
tor pacienţi este legată de integritatea trun chiu lui 
cerebral, ce asigură funcţiile vitale precum: func ţia 
cardiorespiratorie şi cea a termoreglării (14,15).
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Tipul şi calitatea îngrjirilor acordate trebuie 
considerate în relaţie cu statusul neurologic. Acest 
caz poate fi  încadrat în diagnosticul de stare vege-
tativă persistentă (16). 

Copiii cu hidranencefalie ridică o serie de pro-
bleme etice, medicale şi legale. Diagnosticul corect 
al acestei afecţiuni este de importanţă crucială pen-
tru părinţi în vederea înţelegerii corecte a situaţiei, 
înainte de a decide asupra tratamentului medical ce 
poate  prelungi supravieţuirea, fără însă a infl uenţa 
prognosticul neurologic. Din punct de vedere al le-
gislaţiei României, conform legii nr. 95/2006 (art. 
376) şi a legii 46/2003 (art. 13 şi art. 16) privind 
re  forma în Domeniul Sanitar, tratamentul medical 
reprezintă un drept legal, atât timp cât nu se poate 
cunoaşte decizia personală a pacientului şi nu există 
consimţământ scris al acestuia sau al aparţinătorului 
legal asupra deciziei de oprire a manevrelor medi-
cale. Codul deontologic de exercitare a profesiei me-
dicale, articolul 26, stipulează: „Pacientul nevinde-
cabil va fi  tratat cu aceeaşi grijă şi atenţie ca şi cel 
cu şanse de vindecare“.

CONCLUZII

Hidranencefalia reprezintă o malformaţie cere-
brală rară, cu prognostic rezervat, cu speranţă de 
viaţă şi calitate a vieţii scăzute. Diagnosticul im-
pune o serie de probleme etice. Importanţa depistării 
prenatale rezidă din faptul că hidranencefalia repre-
zintă indicaţie de avort terapeutic. O altă problemă 
etică o ridică îngrijirile medicale acordate, ce sunt 
exclusiv paliative, pacienţii fi ind în stare vegetativă 
permanentă. Atât instituirea tratamentului chirur gi-
cal pentru drenajul cantităţii excesive a LCR, cât şi 
metodele noi terapeutice descrise în literatură, de 
tipul coagulării endoscopice a plexurilor coroide, 
nu infl uenţează statusul neurologic şi dezvoltarea 
neuropsihomotorie a pacienţilor. Toate aceste date 
trebuie explicate clar aparţinătorilor, pentru a nu-şi 
crea false speranţe în ceea ce priveşte evoluţia aces-
tor bolnavi.


