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(Iniencephaly. A case report)
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RESUMEN

La iniencefalia es un defecto del tubo neural, poco común, en el que se combina una retroflexión extrema de la cabeza con defec-
tos graves de la espina dorsal. El diagnóstico, al nacimiento, se hace porque la cabeza tiene una retroflexión tan seria que la cara
mira hacia arriba. Generalmente, el cuello está ausente. El pronóstico es extremadamente pobre. Se presenta un caso clínico y los
hallazgos post mortem.
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SUMMARY

The iniencephaly is a slightly common fault of the neural pipe that combines an extreme retroflexion of the head with serious faults of the
backbone. The diagnosis at birth could be done because the head retroflexion is so serious the face looks up. Generally, the neck is ab-
sent and the prognosis is extremely poor. Here it is presented a clinical case and the postmortem study.

Key words: Iniencephaly, anencephaly, tube neural defects.

La iniencefalia es un defecto al nacimiento, poco frecuen-
te pero fatal. El término iniencefalia fue acuñado en 1836
por St. Hilaire, deriva de la palabra griega inion que signi-
fica nuca. En 1897 Lewis describió dos tipos de inience-
falia: Abierta, cuando se presenta con encefalocele, y ce-
rrada: cuando no existe malformación del occipital y el
cerebro está presente. Los niños suelen tener retroflexión
extrema de la cabeza y esto ocasiona que miren hacia
arriba; en ellos la piel de la cara puede estar estrecha-
mente ligada con la del pecho y el cuero cabelludo conti-
núa en la piel de la espalda.1,2

La descripción más detallada de esta anomalía fue he-
cha por Hrgovic (1989). En ella hace mención de los si-
guientes defectos:

1. Ausencia de la porción escamosa, que ensancha el fo-
ramen magnum.

2. Alteración y ausencia de las vértebras cervicales y dor-
sales: parcial o completa, o bien la presencia de formas
anatómicas rudimentarias de estas estructuras.

3. Raquisquisis3,4

PRESENTACIÓN DEL CASO

Producto de madre primigesta de 19 años con control
prenatal irregular, sin referir infecciones ni alteraciones
durante la gestación; acudió a consulta para una ultra-
sonografía obstétrica de control, la que reportó en el
bebé la presencia de exencefalia, polihidramnios y pro-
bable malformación de columna vertebral, por lo que
acudió a este hospital, donde se le hizo cesárea, obte-
niendo un producto único de sexo femenino, que no res-
piró ni lloró. A la exploración física: sin latidos cardia-
cos ni movimientos respiratorios; no tenía bóveda cra-
neana y la masa encefálica estaba expuesta, tenía
paladar hendido y labios íntegros. El tórax era dismór-
fico y asimétrico; la espalda con espina bífida y el abdo-
men sin alteraciones aparentes. Las extremidades con
un correcto número de dedos. Con estos datos se hicie-
ron los siguientes diagnósticos clínicos: Óbito femenino
de 31 semanas de gestación, exencefalia, síndrome dis-
mórfico y polihidramnios.

La autopsia reportó, como diagnóstico, iniencefalia y
exencefalia, con retroflexión acentuada de la cabeza,
acortamiento del cuello, agenesia de occipital, tejido ner-
vioso con masa vasculosa, hipoplasia suprarrenal, hiper-
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plasia tímica, espina bífida cervicotorácica, lordosis y es-
coliosis vertebral. También informó de la presencia de
hidrotórax bilateral, deformidad torácica con compre-
sión de ambos pulmones e hipoplasia pulmonar. Tenía
agenesia de los dos tercios distales del uréter, dilatación
ureteropiélica e hidronefrosis leve derecha con displasia
renal. La arteria pulmonar se originaba del ventrículo de-
recho con continuación en arteria aórtica descendente, la
aorta originada del ventrículo izquierdo que daba lugar a
arco aórtico. Tenía el conducto arterioso persistente.

COMENTARIOS

Esta dismorfia, sumamente rara por su frecuencia, predo-
mina en el sexo femenino (con 90% de los casos) y regis-
tra una incidencia que va de un caso en 1,000 a menos de
uno en 100,000; aunque en Edimburgo, en 1944, se esti-
maba un caso en 896 nacimientos.

Las causas de la iniencefalia es aún desconocida, pero
se menciona que en las áreas geográficas, donde hay un
incremento en la incidencia de anencefalia, existe tam-
bién un incremento en la incidencia de iniencefalia. Se ha
reportado que tiene relación con consanguinidad entre
los padres; también se atribuye relación con sífilis mater-
na, la ingestión de tetraciclinas y sedantes por la madre.5

El diagnóstico se puede hacer en la etapa prenatal
mediante un estudio ultrasonográfico; con este procedi-
miento se puede apreciar la flexión dorsal de la cabeza,
las anomalías vertebrales (o de la columna) y el polihi-
dramnios debido a la dificultad del feto para deglutir lí-
quido amniótico. También es posible sospechar anoma-
lías como hidronefrosis, malformaciones cardiovascula-
res o de la arteria umbilical (única), así como hernia
diafragmática, ciclopía y encefalocele. Se informa que
en 84% de los casos se asocian otras malformaciones
como ausencia de la mandíbula, labio y paladar hendi-
do, hidrocefalia, microcefalia, polimicrogiria, agenesia
del vermis cerebeloso y quistes en el cerebelo. Algunos

autores sugieren dar seguimiento con ultrasonografía, en
busca de otros hechos clínicos para el diagnóstico
como: La ausencia de los parietales o del tejido cere-
bral, la cabeza encima de los hombros sin la estructura
normal del cuello, raquisquisis y mielomeningocele. El
diagnóstico diferencial se hace, principalmente, con
anencefalia, mielomeningocele cervical y el síndrome de
Klippel-Feil que presentan cuello corto, con fusión de las
vértebras cervicales.6-9
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