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Reporte de caso

Descripcion 6sea pos mortem de un anencefalico

Juan Carlos Alonso Galan, Beatriz Alvarez Agiiero, Gerardo Daniel Le6n Cal y
Mayor, Simén Gonzalez Reyna

RESUMEN

Los defectos del tubo neural representan el mayor grupo
de malformaciones del sistema nervioso central (SNC)
causadas por anomalias en el cierre, cuya etiologia es
resultado de la interaccién de factores genéticos y
ambientales. Una de las principales anomalias que
podemos encontrar es la espina bifida, que comprende
meningocele. El mielomeningocele y la anencefalia, es
una de las anomalias mas comunes, se caracterizan
por alteraciones que afectan el tejido neural, meninges,
hueso y tejidos blandos que se encuentran sobre ellos.
Presentamos un caso de una descripcién ésea de un
producto de entre 37 y 38 semanas de edad gestacional
(SDG) por somatometria (himero, radio, fémur, tibia),
el cual presenta las alteraciones propias de este
padecimiento.

Palabras claves: anencefalia, espina bifida,
meningocele, tubo neural.

BONY DESCRIPTION POSTMORTEM OF AN
ANENCEPHALY

ABSTRACT

The defects of the neural tube represent the greater
group of malformations of central nervous system (SNC)
caused by anomalies in the closing, whose etiologic is
been from the interaction of genetic and environmental
factors. One of the main ones that we can find is the
bifid thorn that includes understands meningocele,
myelomeningocele, and anencephaly. She is one of
the most common anomalies; all is characterized by
alterations that affect the neural weave, meninges and
soft bone or weaves that are on them. We presented
displayed a case of a bony description of a product of
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between 37 and 38 weeks of gestational age (SDG) by
somatometry (chimney, radius, femur, tibia), which
presents displays the own alterations of this suffering.

Key words: anencephaly, bifid thorn, meningocele,
neural tube.

| desarrollo del sistema nervioso central

(SNC), es un proceso complejo que puede

alterarse por diversos factores tales como
genéticos intrinsecos, factores extrinsecos como toxi-
nas e infecciones, o quizas la combinacion de ambos
factores.

En la actualidad, se conoce la relacion entre
algunas malformaciones y anomalias cromosémicas/
genéticas claramente definidas y se sabe que otras se
asocian a factores ambientales especificos. Sin embar-
go, en la mayoria de los casos, la etiologia de las
malformaciones del SNC sigue siendo desconocida.

Recordando el tiempo en que ocurre todo el
cierre del tubo neural, que inicia alrededor del dia 22
de la gestacion y concluye entre los dias 26 y 28, en
este periodo surgen los defectos del tubo neural o es-
tadios disrraficos, que pueden afectar al cerebro,
médula espinal, o ambos. Como ejemplos tenemos, la
anencefalia, meningoceles craneales, encefaloceles,
ademas de las distintas formas de espina bifida.

El caso que aqui, se presenta permite observar
la forma en que son afectadas las estructuras 6seas por
la falta de sincronizacién de todos los periodos em-
brionarios, resulta muy clara e ilustrativa la manera
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como se presenta la alteraciéon del hallazgo a varios
niveles 6seos: craneal, cara (cavidades orbitarias), co-
lumna vertebral, manos y pelvis.

PRESENTACION DEL CASO

El caso que se presenta corresponde a un pro-
ducto a término del sexo femenino obtenido de una
paciente de 36 anos, que por falta de recursos deci-
de donar el cuerpo del bebé a la Facultad de
Medicina de la UNAM para su estudio.

Se realizd observacién macroscépica que co-
rrespondio a las caracteristicas morfoldgicas propias
de un anencefalico y se conserva integro con sustan-
cias (formol al 5%). Después se decidio someter al
producto a un procedimiento de corrosién emplean-
do sosa caustica, jabon e hipoclérito para retirar
partes blandas obteniendo asi el esqueleto integro
para su posterior reconstruccion, con el objetivo de
visualizar las alteraciones propias de esta patologia.

Se realizé la medicién de los restos éseos:
himero 55 mm, radio 42 mm, fémur 60 mm, tibia
56 mm que corresponden a un producto de aproxima-
damente 37 a 38 semanas de edad gestacional (SDG).

En la figura 1, se pueden apreciar las forma-
ciénes anormales de las estructuras: a nivel del macizo
facial se observa acortamiento céfalo-caudal de la fren-
te con relacion a la mandibula, ausencia total del
cuello. En cuanto al térax hay una malformacion de
costillas, con una concavidad aumentada y ausencia
del esternon. Los miembros superiores, radio, ulna y
humero son aparentemente normales, en los metacar-
pianos se aprecia una fusiéon. En la columna (regién
toracica y lumbar) no se aprecian aparentes alteraciones
en los cuerpos vertebrales. En pelvis se observa alte-
racion franca de los huesos coxales, y desimetria
pélvica. En miembros inferiores se observa un acorta-
miento del lado derecho secundario a la alteracién
pélvica.

La figura 2, presenta ausencia de la béveda
craneal; como se menciond en la vista anterior no
hay formacion de cuello, las escapulas se aprecian bien
formadas y sin alteraciones, en los miembros superio-
res nuevamente se visualiza lo descrito en la vista
anterior. La columna presenta una apertura a nivel
cefélico, en el resto de la misma se aprecia la falta de
cierre de los arcos vertebrales. Se confirma la malfor-
macién pélvica mencionada en la vista anterior. El
acortamiento del miembro inferior derecho resalta mas
en la vista posterior.

En este caso encontramos que la alteracion
corresponde a “defectos del tubo neural” especifi-
camente la patologia conocida como anencefalia, que

Figura 1. Vista anterior.

Figura 2. Vista posterior.

es una malformacion del extremo anterior del tubo
neural, con ausencia de cerebro y en este caso ausen-
cia de la boveda craneal (craneosquisis) figura 3.

En la figura anterior se observa la alteracion de
la estructura de las vértebras cervicales que presentan
ausencia del cierre de los arcos vertebrales.
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Figura 3. Ausencia de béveda craneal.

En la vista anterior de la cara de un anence-
falico, los ojos muestran caracteristicas similares a los
ojos de una “rana” (sapo) figura 4, como consecuencia
de que no hay una formacion correcta de la cavidad
orbitaria, existe formacion de los bordes orbitarios
(supraorbitario, infraorbitario, lateral y medial) pero
debido a la ausencia de formacién de los huesos de
la béveda las cavidades orbitarias se amplian como se
aprecia en la figura 5.

Figura 5. Cavidad orbitaria.

El cuello esta ausente, como consecuencia de
la reduccion en el nimero de vértebras cervicales, se
observa soélo parte de la formacién del axis, no se ob-
serva la formacion del atlas, hay ausencia total del
hueso occipital; la boveda craneal falta en gran parte,
en las figura 6 y 6.1 se aprecia la falta de formacién de
las estructuras del piso medio de la base del craneo.

En la siguiente figura (figura 7) se puede apre-
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Figura 6. Ausencia de béveda craneana (vista superior).

Figura 6.1

ciar un defecto en la columna vertebral, el cual no era
visible con el cuerpo integro; sin embargo, una vez
realizada la técnica de corrosion, antes descrita pode-
mos apreciar la falta de cierre de los arcos vertebrales
propios de cada region.

La figura 8, muestra un acercamiento de la
region pélvica, se observa una desigualdad a nivel
acetabular; lo cual podria ser una causa del acorta-
miento presentado en el miembro inferior derecho
mostrado en la figura 2.

Las demas estructura éseas no presentan alguna
malformacion evidente, sélo el desgaste producido
por la técnica empleada para la obtencion de las es-
tructuras dseas.
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Figura 7. Defecto en columna vertebral.

Figura 8. Malformacién pélvica.

DISCUSION

La anencefalia, es una de las patologias mas fre-
cuentes, por desgracia no se tiene un registro exacto
de la incidencia del defecto, esto debido al mecanis-
mo de expulsién del organismo de la madre (aborto
espontaneo).

Revisando la literatura existente se comprueban
variaciones en la prevalencia, en funcién de una diver-
sidad de factores entre los que destacan: regién
geografica, sexo del producto, grupos étnicos (raza),
estacion del ano en que se da el embarazo, edad de
la madre, clase social, tipo de alimentacién con caren-
cia de nutrientes; entre los factores mas representativos
que predisponen a tener un producto con dicha alte-
racion.

El inicio de la anencefalia, se estima alrededor de
los 24 dias de gestacion. Es frecuente la aparicion
de polihidramnios. Aproximadamente el 75 % nacen
muertos y el resto muere en el periodo neonatal. La
posibilidad de uso de sus 6rganos para trasplante hace
que la investigacion en estos pacientes haya recibido
un especial interés, por desgracia muchos de ellos
arrastran otras patologias organicas.

Es relativamente mas frecuente en raza blanca
que en raza negra; especificamente en irlandeses
mas que otros grupos étnicos, mas comun en madres
de nivel socioecondmico bajo y en las mujeres mayo-
res de 40 anos.

Estudios epidemioldgicos demuestran una rela-
cion razonable entre la carencia de folato en la dieta
y el mayor riesgo de anencefalia. Por razones no acla-
radas, es mas comun en fetos femeninos que en
masculinos.

Algunos autores afirman que, si bien se desco-
noce la causa del defecto, este podria deberse a una
anomalia genética que se transmite de manera
recesiva. Las posibilidades de que una mujer que haya
tenido un feto anencefalico vuelva a repetir la patologia
en otro embarazo es de 3.3%.

Cuando aparecen fallas en el cierre del tubo
neural, estas se acompanan de alteraciones éseas del
esqueleto cefalico y/o esqueleto axial por lo que se
pueden clasificar por morfologia (tabla 1).

Localizacion Morfologia

Espina bifida Oculta
Quistes cutaneos
Meningocele
Mielomeningocele

Mielocele

Quistica

Abierta
Inespecifica

Meningocele
Encefalocele
Inespecifica

Craniosquisis
a Cefalocele

Anencefalia

Tabla 1. Clasificacion de defectos del tubo neural por morfologia

Otra clasificacion es por los revestimientos meningeos
dérmicos, por ejemplo:

1. Craneorraquisquisis: fallo total del cierre del tubo
neural, en toda la longitud del embrion.

2. Anencefalia: cierre defectuoso del neuroporo
anterior durante la 4. semana. En el momento del
nacimiento aparece como una masa de tejido
degenerado que queda al descubierto, casi siempre
se continlia con médula espinal a nivel cervical. Falta
la béveda craneana (craneo).

3. Mielosquisis o raquisquisis: cierre defectuoso del
neuroporo posterior. El tejido nervioso queda
expuesto a la superficie a nivel lumbosacro, esto
conduce al defecto 6seo (espina bifida).
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