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Гидранэнцефалия – это редкий порок развития центральной нервной системы плода, характе-
ризуется замещением ткани полушарий головного мозга спинномозговой жидкостью, при ин-
тактных структурах задней черепной ямки, таламусах и серпе мозга. Среди причин развития 
данного порока выделяют ишемические, геморрагические осложнения, инфицирование плода, 
токсическое влияние угарного газа, бутана и генетические аномалии. Актуальность данной рабо-
ты обусловлена представлением современных данных о возможных причинах развития гидранэн-
цефалии, описания наблюдения пренатальной ультразвуковой диагностики гидранэнцефалии 
в 28–29 нед беременности с отражением специфичных для этой патологии эхографических при-
знаков. Описана тактика ведения, представлены рекомендации по генетическому обследованию 
пациентки. Также рассмотрены трудности дифференциальной диагностики и отличительные 
черты основных видов патологии со схожей ультразвуковой картиной, отмечены аспекты, при 
которых рекомендовано дообследование при планировании последующей беременности.
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ВВЕДЕНИЕ

Гидранэнцефалия является редким по-
роком развития головного мозга (1–2 слу-
чая на 10 000 живорожденных). Данный 
порок сочетает в себе полное или почти пол-
ное отсутствие коры головного мозга при 
сохранности структур черепа и оболочек 
мозга [1, 2]. Прогноз неблагоприятный: 
до 50% жизнеспособных новорожденных 
погибают в течение 1-го месяца, к концу 
1-го года жизни до 85%. Иногда наблюда-
ются случаи длительной выживаемости 
при отсутствии когнитивных функций [1]. 
Основной причиной смерти детей при дан-
ном пороке является развитие осложнений, 
таких как гидроцефалия, некупирующиеся 
судороги, спастические плегии, церебраль-
ный паралич, тяжелая задержка развития, 
инфекции дыхательных путей и респира-
торный дистресс-синдром [3].

В настоящее время одним из возможных 
вариантов симптоматического постнаталь-
ного лечения является установка вентрику-
лоперитонеального или вентрикулоатри-
ального шунта для снижения внутричереп-
ного давления, однако она ассоциирована 
с развитием послеоперационных осложне-
ний, в том числе обструкцией шунта, что 
может потребовать проведения повторных 
вмешательств. В литературе описаны и дру-
гие варианты вмешательств, проводимых 
постнатально, например эндоскопическая 
коагуляция сосудистых сплетений, которая 
также используется для уменьшения выра-
женности вентрикуломегалии и считается, 
по некоторым данным, более эффективной 
методикой, чем установка шунта [3].

При обсуждении вопроса об антенаталь-
ной коррекции следует учитывать, что эф-
фективность вмешательств, направленных 
на уменьшение объема спинномозговой 
жидкости (цефалоцентез, установка вен-
трикулоамниотического шунта), напрямую 
зависит от причины развития гидроцефа-
лии. Согласно опубликованным данным, 
проведение фетального оперативного вме-
шательства может быть применено только 
в случае гипертензивной гидроцефалии, то 
есть вследствие нарушения оттока, тогда 
как при гидранэнцефалии первичной при-
чиной формирования гидроцефалии явля-
ются атрофические изменения паренхимы 
головного мозга [4, 5]. В некоторых публи-
кациях рассматривается перинатальное 

проведение цефалоцентеза при большом 
размере головки у плодов с гидранэнцефа-
лией [6].

Гидранэнцефалия развивается в резуль-
тате разрушения вещества полушарий моз-
га. В частности, может наблюдаться посте-
пенный распад тканей с формированием 
множественных кист и последующим их 
слиянием (лейкомаляция). Этиология это-
го процесса до конца не известна, однако 
возможно выделить основные группы при-
чин:

• ишемический некроз, являющийся 
следствием окклюзии внутренних сонных 
или средних мозговых артерий;

• диффузный некроз с последующей ре-
зорбцией погибших тканей на фоне гипок-
сии плода (воздействие CO, бутана);

• внутриутробное инфицирование плода 
токсоплазмой, цитомегаловирусом, виру-
сом простого герпеса, приводящее к разви-
тию васкулита или локальной деструкции 
вещества головного мозга;

• тромбоз и эмболия после гибели второ-
го плода из двойни за счет высвобождения 
из тканей погибшего плода тромбогенных 
факторов [7, 8];

• массивное внутричерепное кровоизли-
яние вследствие аллоиммунной тромбоци-
топении плода (АТПП): АТПП может быть 
диагностирована до 20-й недели беремен-
ности и является наиболее тяжелым вари-
антом тромбоцитопении. Именно поэтому 
C. Kaplan предлагает рассматривать АТПП 
как возможную причину практически 
любо го внутричерепного кровоизлияния и, 
в частности, как причину развития пор-
энцефалии и гидранэнцефалии соответ-
ственно [9];

• генетические причины, в частности 
мутации в гене FLVCR2, LAMB1 (также 
при проведении дифференциальной диаг-
ностики следует учитывать широкий 
спектр генетических мутаций, которые мо-
гут приводить к развитию гидроцефалии, 
например Х-сцепленные, L1CAM-ассоции-
рованные варианты, мутации в PI3K-Akt-
mTOR клеточном сигналинге, гене GFAP 
и др.) [10]. 

Характерными проявлениями гидранэн-
цефалии являются отсутствие больших по-
лушарий, полость черепа заполнена боль-
шим количеством анэхогенной/мелкодис-
персной жидкости. В начальных стадиях 
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развития порока может визуализироваться 
остаточная паренхима полушарий головно-
го мозга, которая постепенно замещается 
жидкостью. Серп мозга сохранен, таламу-
сы разделены, интактны, структуры задней 
черепной ямки не изменены. Окружность 
головки плода может иметь нормальные 
размеры, однако при раннем возникнове-
нии порока может отмечаться микроцефа-
лия. Иногда, наоборот, может быть отмече-
но увеличение размеров головки плода. 
Многоводие обычно появляется к концу 
II триместра, поскольку данная аномалия 
головного мозга приводит к нарушению 
глотания у плода. Однако движения плода, 
в том числе дыхательные и сосательные, 
сохра няются [7].

Представляем клиническое наблюдение 
гидранэнцефалии, а также аспекты диффе-
ренциальной диагностики в пренатальном 
периоде.

Клиническое наблюдение
Беременная Б., 31 год. Настоящая беремен-

ность пятая, в анамнезе трое своевременных 

родов без осложнений, данные о психоневроло-

гическом здоровье и развитии детей отсутст-

вуют, один самопроизвольный аборт в сроке 

5–6 нед. Вредные привычки и профессиональ-

ные вредности отрицает. Наследственность не 

отягощена. Брак неродственный. Супруги со-

матически здоровы.

Пациентка обратилась для первичной поста-

новки на учет по беременности в сроке 25–26 нед. 

Со слов пациентки беременность до момента об-

ращения протекала без осложнений. В связи с 

поздним обращением за медицинской помощью 

скрининговые ультразвуковые исследования 

(УЗИ) I и II триместров не проводились. При 

проведении первого УЗИ плода определен срок 

беременности – 25–26 нед, выявлены признаки 

выраженной вентрикуломегалии (ширина же-

лудочков >15 мм), лиссэнцефалии, индекс 

амнио тической жидкости 22,5 см (нормальное 

количество околоплодных вод), в связи с чем 

пациентке была рекомендована консультация 

генетика и нейрохирурга. 

По заключению генетика на основании вы-

явленного порока развития центральной нерв-

ной системы (ЦНС) плода, высокого риска хро-

мосомных аномалий показано проведение 

инва зивной пренатальной диагностики – карио-

типирования плода, от которого пациентка 

отка залась. Также пациентка проконсультиро-

вана нейрохирургом: прогноз для жизни и здо-

ровья новорожденного определен как неблаго-

приятный. 

Учитывая данные обследований и заключе-

ния специалистов, пациентка направлена на 

городской пренатальный консилиум в Пери на-

тальный центр при ГКБ №67 имени Л.А. Во ро-

хо бова, в рамках подготовки к которому прове-

дено представляемое в публикации УЗИ.

Исследование проведено на ультразвуковой 

системе Voluson S10 (GE Healthcare, США) с ис-

пользованием трансабдоминального конвексно-

го датчика 2–3 МГц. 

Дата последней менструации неизвестна.

При проведении эхографии в полости матки 

обнаружен один живой плод в головном пред-

лежании. Фетометрические показатели соот-

ветствовали сроку беременности 28–29 нед бе-

ременности: бипариетальный размер 73,6 мм 

(58,5 процентиля); окружность головы 261 мм 

(10,1 процентиля); окружность живота 246 мм 

(42 процентиля); длина бедра 49,6 мм (менее 

5 процентилей); предполагаемая масса плода 

1181 г (16,6 процентиля). При оценке структур 

головного мозга были выявлены следующие из-

менения: форма головки не изменена, кости че-

репа интактны, оссификация костей свода чере-

па удовлетворительная, серп интактен, таламу-

сы разделены, ствол мозга сохранен, без при-

знаков патологических изменений. Вещество 

полушарий головного мозга не определялось, 

замещено анэхогенной жидкостью, мозолистое 

тело не визуализировалось. Мозжечок неизме-

нен, поперечный диаметр 34,1 мм (соответство-

вал 54-му процентилю), большая цистерна не 

расширена (рис. 1–4). Эхографических призна-

ков патологии других органов и систем плода не 

выявлено. Индекс амниотической жидкости 

16,5 см (на момент проведения исследования – 

нормальное количество околоплодных вод). 

Было вынесено заключение о наличии порока 

развития ЦНС – гидранэнцефалии.

По заключению консилиума прогноз для 

здоровья новорожденного определен как небла-

гоприятный, в связи с чем установлены меди-

цинские показания к прерыванию беременно-

сти. При решении семьи о прерывании беремен-

ности было рекомендовано дообследование: со-

хранение материала плода для последующего 

проведения цитогенетического обследования, 

а также, по желанию семьи, хромосомного ми-

кроматричного анализа, исследования клини-

ческого экзома/Х-сцепленных гидроцефалий; 

консультация генетика при планировании сле-
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Рис. 2. Представлен парасагиттальный срез: 
отчетливо виден серп мозга.
Fig. 2. Parasaggital plane: the falx is clearly 
visible.

Рис. 4. Визуализируются разделенные таламу-
сы и неизмененный мозжечок.
Fig. 4. The parted thalami and the intact 
cerebellum are presented.

Рис. 1. На эхограмме представлен транстала-
мический аксиальный срез. Визуализируются 
таламусы, разделены. В передних отделах 
визуализируется серп мозга. Мозжечок сохра-
нен, нормальной формы и размеров, большая 
цистерна не изменена. Вещество полушарий 
головного мозга отсутствует, замещено анэхо-
генной жидкостью.
Fig. 1. The ultrasound image in the transthalamic 
axial plane shows a parted thalami, the falx in 
the front, an intact cerebellum of normal shape 
and size, and an intact cisterna magna. The 
cerebellum hemispheres are absent, replaced 
with anechoic fluid.

Рис. 3. Визуализируются резидуальные фраг-
менты сосудистых сплетений.
Fig. 3. The remaining parts of the chorioid 
plexus are presented.
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дующей беременности. Учитывая неблагопри-

ятный прогноз для плода и решение семьи 

о прерывании беременности, исследование для 

исключения инфекционной причины гидран-

энцефалии не выполнено. При планировании 

следующей беременности рекомендовано прой-

ти обследование на TORCH-комплекс, при не-

обходимости проведение консультации инфек-

циониста.

После проведенного фетоцида родился мерт-

вый плод мужского пола массой тела 1721 г ро-

стом 45 см, с окружностью головы 30 см, окруж-

ностью груди 29 см. Видимые пороки развития 

и стигмы дисэмбриогенеза при внешнем осмо-

тре отсутствуют. Тело плода и плацента направ-

лены на патологоанатомическое исследование. 

Послеродовый период протекал без осложне-

ний, пациентка была выписана на 3-и сутки 

в удовлетворительном состоянии.

По результатам патологоанатомического 

вскрытия установлен окончательный диагноз.

Основное заболевание: гидранэнцефалия.

Конкурирующее заболевание: антенатальная 

асфиксия плода: мацерация кожного покрова, 

трупный аутолиз внутренних органов, трупная 

водянка полостей. Недоношенность.

Плацента: очаговый продуктивный парие-

тальный хориодецидуит, базальный децидуит. 

Гипоплазия плаценты (плацентарно-плодовый 

коэффициент (ППК): 0,19, при норме ППК на 

срок гестации 0,23). Умеренно выраженные 

компенсаторные процессы. Умеренно выражен-

ные инволютивно-дистрофические изменения. 

Преждевременное созревание ворсин хориона.

На момент выхода статьи известно, что гене-

тические исследования в объеме: цитогенети-

ческое исследование, хромосомный микромат-

ричный анализ, исследование клинического 

экзома/Х-сцепленных гидроцефалий не прове-

дены.

ОБСУЖДЕНИЕ

Данная редко встречающаяся патология 
имеет свои характерные ультразвуковые 
черты, которые описывались авторами 
в публикациях, посвященных схожим кли-
ническим случаям. Выявление этого поро-
ка развития возможно уже во время прове-
дения первого скринингового исследова-
ния. В своей работе 2013 г. G. Cecchetto 
и соавт. описали два случая пренатальной 
диагностики гидранэнцефалии. В обоих 
случаях при проведении УЗИ плода в сроке 

12–13 нед было отмечено отсутствие типич-
ной структуры “бабочки”, характерной для 
визуализации сосудистых сплетений боко-
вых желудочков. При более подробном ис-
следовании обнаружены другие характер-
ные признаки, такие как полное отсутствие 
полушарий мозга при интактных структу-
рах задней черепной ямки, серпа мозга. 
Также следует отметить, что в обоих случа-
ях гидранэнцефалия наблюдалась у плодов 
с аномалией кариотипа по типу триплои-
дии 69, XXY [11]. 

Схожая картина наблюдается и при ис-
следовании во II триместре. W. Sepulveda 
и соавт. в 2012 г. представили 4 случая 
диаг ностики гидранэнцефалии в сроках 21–
23 нед беременности. Во всех случаях авто-
ры отметили отсутствие полушарий, заме-
щение их гомогенной эхогенной взвесью 
(кровь и некротизированные ткани полуша-
рий мозга), сохранность таламуса, ствола 
мозга и мозжечка (отмечалось уменьшение 
его размеров менее 5-го процентиля в 3 из 
4 случаев). Авторы обращают внимание, 
что визуализация анэхогенной жидкости 
характерна для несколько более поздних 
сроков беременности – 24–25 нед, что было 
ими продемонстрировано при проведении 
динамических исследований [12]. Анало-
гичные результаты УЗИ плода были полу-
чены в нашем случае.

Тем не менее, несмотря на яркую ультра-
звуковую картину, данная патология может 
быть выявлена и постнатально, например 
у детей, рожденных от необследованных 
матерей. Так, M. Gentry и M. Connell 
в 2013 г. представили результаты УЗИ ре-
бенка с гидранэнцефалией, проведенного 
сразу после рождения. В парасагиттальном 
и коронарном срезах отмечались отсутствие 
полушарий, замещенных жидкостью, ин-
тактные таламусы и мозжечок, серп мозга 
[8]. В публикации 2011 г. A. K. Petridis 
и соавт. описали случай еще более поздней 
диагностики гидранэнцефалии – в возрасте 
9 мес у ребенка, основанием для обследова-
ния которого стали выраженное увеличе-
ние окружности головы, а также тяжелый 
неврологический дефицит [13].

В работе 2021 г. К. Sen и соавт. предста-
вили случай пренатальной диагностики 
гидран энцефалии, имеющей генетическую 
этиологию. При проведении УЗИ у плода 
были обнаружены признаки гидранэнцефа-
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лии: тонкий контур серпа мозга, полуша-
рия замещены анэхогенной жидкостью; 
также дополнительно были обнаружены 
дефект межжелудочковой перегородки, 
агенезия одного из хрусталиков. Известно, 
что у пациентки ранее произошло 3 само-
произвольных выкидыша, причины кото-
рых неизвестны, материал плодов не иссле-
довался, а также что она состоит в близко-
родственном браке. Учитывая данные 
анамнеза и УЗИ, пациентке был проведен 
хромосомный микроматричный анализ 
(ХМА), по результатам которого не было 
выявлено клинически значимых делеций 
и дупликаций. В связи с этим проведено 
допол нительное обследование, в том числе 
секвенирование гена L1CAM, результат 
кото рого оказался неинформативным. При 
исследовании на инфекции патологии не 
было выявлено. При рождении у ребенка 
были обнаружены увеличение окружности 
головы, стигмы дисэмбриогенеза, криптор-
хизм, а также выявленные ранее пороки 
развития ЦНС, он умер вскоре после рожде-
ния. При проведении полногеномного сек-
венирования был обнаружен гомозиготный 
вариант гена LAMB1 [14]. В наблюдении, 
описанном нами, не было обнаружено сопут-
ствующих пороков развития, также извест-
но, что брак не является родственным, и со 

слов пациентки старшие дети здоровы. 
Тем не менее это не позволяет исключить 
генетическую причину развития гидранэн-
цефалии у плода, что и стало основанием 
рекомендовать пациентке широкий спектр 
генетических исследований.

Несмотря на то что первичное обнаруже-
ние такой крупной патологии ЦНС плода 
не представляет трудности, постановка 
конкретного диагноза может быть затруд-
нительной. Для более наглядного представ-
ления основных признаков, лежащих в ос-
нове дифференциальной диагностики, при-
водим их в таблице. Несмотря на то что 
прогноз для жизни и здоровья ребенка при 
тяжелых поражениях ЦНС является небла-
гоприятным, важной целью является уста-
новление точного диагноза и причин разви-
тия данной патологии. 

Проведение дифференциальной диагно-
стики имеет значение для последующего 
планирования беременности с учетом воз-
можных генетических (мутация в гене 
FLVCR2, трисомия 13, Х-сцепленная гидро-
цефалия), инфекционных, токсических, 
ишемических, геморрагических (АТПП) 
причин развития пороков ЦНС, приведен-
ных в таблице. Так, в случае спорадиче-
ских аберраций дополнительное обследова-
ние при планировании беременности может 

Таблица. Ультразвуковые признаки для дифференциальной диагностики тяжелых поражений ЦНС

Table. Ultrasound signs for differential diagnosis of severe central nervous system malformations

Признак
Sign

Гидранэнцефалия
Hydranencephaly

Алобарная 
голопроз энцефалия

Alobar 
holoprosencephaly 

Тяжелая 
гидроцефалия

Severe 
hydrocephaly 

Open-lip 
двусторонняя 

шизэнцефалия
Open-lip 

schizencephaly 

Ткань 
полушарий 
головного 
мозга

Hemispheres

Отсутствует/истончена
Могут быть обнаружены 
“островки” остаточной 
ткани затылочной 
и лобной долей, 
медиальные отделы 
височных долей (за счет 
особенностей 
кровоснабжения) [1]

Absent/thinned

Isles of remaining parts 
of occipital and frontal 
lobes, medial aspects of 
temporal lobes can be 
seen (due to perfusion 
pattern) [1]

Отсутствует
Остаточная 
кортикальная 
ткань часто имеет 
форму “чашечки”, 
сросшейся по 
средней линии 
в передних отделах 
[16]

Absent 

Remaining cortex 
often has a form of 
a “cup”, connected 
at midline [16]

Присутствует, 
может быть 
выраженно 
истончена 
[17, 18]

Preserved, 
is markedly 
thinned [17, 18]

Сохранена, 
визуализируется 
“расщелина” 
в ткани 
полушария 
(по данным МРТ – 
выстланная серым 
веществом) [1]

Preserved, open-
lips in hemispheres 
are seen (according 
to MRI is covered 
with gray matter) 
[1]



Е.Ю. Андреева и соавт.Пренатальная диагностика гидранэнцефалии: клиническое наблюдение

69

Признак
Sign

Гидранэнцефалия
Hydranencephaly

Алобарная 
голопроз энцефалия

Alobar 
holoprosencephaly 

Тяжелая 
гидроцефалия

Severe 
hydrocephaly 

Open-lip 
двусторонняя 

шизэнцефалия
Open-lip 

schizencephaly 

Таламус 
и структуры 
задней 
черепной 
ямки

Thalami and 
posterior fossa 
structures

Сохранены, таламусы 
разделены [1]

Preserved, thalami 
separated  [1]

Сохранены, 
таламусы не 
разделены [16]

Preserved, thalami 
not separated [16]

Сохранены, 
таламусы 
разделены [17]

Preserved, thala-
mi separated [17]

Сохранены, 
таламусы 
разделены [1]

Preserved, thalami 
separated [1]

Мозолистое 
тело

Corpus 
collosum 

Отсутствует [1, 3]

Absent [1, 3]

Отсутствует [16]

Absent [16]

Истончено [17]

Thinned [17]

Сохранено, может 
сочетаться 
с дисгенезией 
мозолистого тела 
[1, 19, 20]

Preserved, 
may develop along 
with corpus 
collosum  dysgene-
sis [1, 19, 20]

Серп

Falx

Сохранен [1, 3]

Preserved [1, 3]

Отсутствует [16]

Absent [16]

Сохранен [17]

Preserved [17]

Сохранен [1]

Preserved [1]

Череп

Skull

Заполнен жидкостью, 
могут 
визуализироваться 
сосудистые сплетения 
[1]

Filled with fluid, choroid 
can be seen [1]

Заполнен 
жидкостью [16]

Filled with fluid 
[16]

Заполнен 
жидкостью [17]

Filled with fluid 
[17]

Расщелина 
заполнена 
жидкостью [1]

Open-lip is filled 
with fluid [1]

Средние 
мозговые 
артерии при 
допплеро-
графии

Medial 
cerebral  
arteries  
Doppler

Отсутствуют [1]

Not seen [1]

Присутствуют, 
могут быть 
замещены 
извитыми ветвями 
внутренней сонной 
и базилярной 
артерии [16]

Seen, may be 
replaced with inter-
nal carotid and basi-
lary artery branches 
[16]

Присутствуют 
[17, 18]

Seen [17, 18]

Могут как 
присутствовать, 
так и 
отсутствовать 
[2], [20, 21]

May be seen and 
not seen [2, 20, 21]

Размеры 
головки плода

Head size

Чаще нормальные [1]

Usually normal [1]

Нормальные, 
определяются 
лицевые аномалии 
(расщелины и др.) 
[16, 22]

Normal. Clefts and 
other facial malfor-
mation can be pres-
ent [16, 22]

Макроцефалия 
[17, 18]

Enlarged [17, 18]

Нормальные [1]

Normal [1]

Таблица (окончание).
Table (end).
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не требоваться, тогда как наличие поли-
морфизмов в генах может стать показанием 
к проведению экстракорпорального опло-
дотворения в связи с высоким риском по-
вторного возникновения патологии в после-
дующую беременность [15]. При выявлении 
инфекционных и токсических, ишемиче-
ских и геморрагических причин поражения 
ЦНС прогноз для последующих беременно-
стей благоприятный при условии проведе-
ния соответствующей профилактики.

ЗАКЛЮЧЕНИЕ

Гидранэнцефалия – это тяжелый порок 
развития центральной нервной системы, 
характеризующийся высокой летально-
стью. Даже при выживании новорожден-
ного в течение первого года жизни прогноз 
крайне неблагоприятный ввиду отсутствия 
функционирующей ткани полушарий го-
ловного мозга. Среди возможных причин 
развития данного порока выделяют ишеми-
ческие, гипоксические, геморрагические, 
инфекционные и генетические либо их со-
четание.

Диагностика данного порока возможна 
при помощи ультразвукового исследования, 
начиная с ранних сроков беременности, 
а также МРТ. Следует тщательно проводить 
оценку всех структур головного мозга плода 
для корректной постановки диагноза и ис-
ключения других возможных вариантов 
патологии развития со схожей ультразву-
ковой картиной.

В описанном нами наблюдении оконча-
тельно причина развития порока на момент 
публикации не установлена. Пациентке ре-
комендовано проведение широкого спектра 
генетических исследований: цитогенетиче-
ское исследование, ХМА, исследование 
клинического экзома, Х-сцепленных ги-
дроцефалий, так как в настоящее время из-
вестно, что гидранэнцефалия и другие ва-
рианты необструктивных гидроцефалий 
могут быть вызваны широким спектром ге-
нетических нарушений. Это обследование 
имеет особое значение при планировании 
последующей беременности в совокупности 
с обследованием для исключения инфекци-
онных, геморрагических (АТПП) причин, 
а также токсического влияния химических 
веществ.
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Hydranencephaly is a rare abnormality of the central nervous system (CNS) of the fetus,  in which the  

cerebral hemispheres are absent and replaced with cerebrospinal fluid, while the structures of the pos-

terior fossa, thalami and falx cerebri remains normal. The ischemic, hemorrhagic complications, infec-

tion of the fetus, the toxic effects of carbon monoxide, butane and genetic abnormalities are potential 

causes of a hydranencephaly development. The article presents  the modern data on the possible causes 

of the hydranencephaly development, and clinical case of prenatal ultrasound diagnosis of hydranen-

cephaly at 28–29 weeks of gestation, highlighting a specific ultrasound signs of this pathology. The 

management strategy and genetic testing recommendations are described. The difficulties of differen-

tial diagnosis and the key signs of similar disorders are discussed, as well as recommendation for future 

pregnancy planning.
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