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Presentacion de caso
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RESUMEN

Introduccion: La anencefalia es la malformacion congénita mas grave del
sistema nervioso central. Su desarrollo comienza desde el inicio de la vida
intrauterina. El feto con anencefalia nace sin cuero cabelludo, sin un fragmento
del craneo, sin meninges, sin un segmento de los hemisferios cerebrales y sin
cerebelo, sin embargo, presenta cierta porcion posterior del cerebro y su tronco
nervioso.

Objetivo: Caracterizar las pacientes con diagnostico de anencefalia fetal, para
poder identificarlas desde etapas tempranas de la gestacion.

Presentacion del caso: Paciente con 40 anos de edad, con antecedentes de
hipertension, para lo cual lleva tratamiento con metildopa de forma irregular,
gesta 5, para 4, y una muerte neonatal precoz, amenorrea por fecha de su
ultima regla de 37,5 semanas. Acude al cuerpo de guardia del Hospital Regional
New Amsterdam, en la Republica de Guyana, por referir disminucion de los
movimientos fetales.

Conclusiones: Este trabajo demuestra la importancia de estudiar la anencefalia
y la consecuente necesidad de preparacion de equipos especializados
multidisciplinarios, para la atencion de las gestantes. En nuestro caso
coincidieron varios factores negativos que determinaron el diagnostico tardio
de la malformacion.

Palabras claves: anencefalia holoacranea; malformacion congénita; sistema
nervioso.
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ABSTRACT

Introduction: Anencephaly is the most serious congenital malformation of the
central nervous system. Its development begins from the beginning of intrauterine
life. The anencephalic fetus is born without scalp, without skull fragment, without
meninges, without a segment of the cerebral hemispheres, and without
cerebellum; however, it does present a certain posterior portion of the brain and
its nervous trunk.

Objective: To describe patients with diagnosis of fetal anencephaly, to be able to
identify them from the early stages of gestation.

Case report: This is a 40-year-old patient with history of hypertension, irregularly
treated with methyldopa, gravida 5; para 4, early neonatal death, amenorrhea by
date of her last menstruation of 37.5 weeks. She came to the emergency room of
the New Amsterdam Regional Hospital, in the Republic of Guyana, for reporting
decreased fetal movements.

Conclusions: This paper shows the importance of studying anencephaly and the
consequent need to prepare specialized multidisciplinary teams for the care of
pregnant women. In this case, several negative factors happened together, which
determined the late diagnosis of the malformation.

Keywords: holoacranial anencephaly; congenital malformation; nervous system.
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Introduccién
Las malformaciones congénitas representan la segunda causa de muerte en
menores de un ano, con una prevalencia de 1,7 x 10 000 nacimientos. Las
malformaciones del sistema nervioso central (SNC) constituyen un tercio de todas
las malformaciones congénitas identificadas en el periodo perinatal, entre ellas se
destacan las ocasionadas por un defecto de cierre del tubo neural (anencefalia,
espina bifida y encefalocele).™

La anencefalia es la malformacion congénita mas grave del sistema nervioso, cuyo
desarrollo comienza justo al inicio de la vida intrauterina. El nifo con anencefalia
nace sin cuero cabelludo, sin parte del craneo, sin meninges, sin una parte de los
hemisferios cerebrales y sin cerebelo, sin embargo, presenta cierta parte posterior
del cerebro y su tronco nervioso. La mayoria de neonatos con anencefalia mueren
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durante el parto, los que sobreviven, solo alcanzan algunas horas o muy pocos dias,
la anencefalia es incompatible con la vida.®

La anencefalia es un defecto en la fusion de varios sitios de cierre del tubo neural
durante el proceso de la embriogénesis, entre los dias 23 y 26 del embarazo, de lo
cual se deriva una malformacion cerebral congénita caracterizada por la ausencia
parcial o total del cerebro, el craneo y el cuero cabelludo. Se describen dos
subcategorias: meroacrania (defecto pequeno en la camara craneal cubierta por
el area cerebrovasculosa) y holoacranea (el cerebro esta completamente
ausente).®

Esta condicion es uno de los trastornos mas comunes del sistema nervioso central
fetal. Su frecuencia varia entre 0,5 y dos por cada 1000 nacimientos y tiene una
incidencia aproximada de uno de cada 1000 embarazos a nivel mundial. El
trastorno afecta a las niflas mas a menudo que a los varones, en una proporcion de
3 - 4: 1. Se observa algo similar entre grupos étnicos en los que hay mayor
prevalencia en poblaciones caucasicas en comparacion con otras poblaciones. El
hecho de tener un feto anencefalico aumenta el riesgo de tener otro hijo con
anomalias congénitas del tubo neural entre 4y 10 %.“4>

Se caracteriza un paciente con diagnostico de anencefalia holoacranea, como
reflejo del inadecuado control prenatal a las embarazadas en la mayoria de los
paises del tercer mundo, donde es una afeccion muy frecuente. Es objetivo de
nuestro trabajo caracterizar las pacientes con diagnostico de anencefalia fetal,
para poder identificarlas desde etapas tempranas de la gestacion.

Presentacion del caso
Paciente con 40 ainos de edad, con antecedentes de hipertension, para lo cual lleva
tratamiento con metildopa de forma irregular, gesta 5, para 4, y muerte neonatal
precoz, amenorrea por fecha de su ultima regla de 37,5 semanas.

Acude al cuerpo de guardia del Hospital Regional New Amsterdam, en la Republica
de Guyana por referir disminucion de los movimientos fetales. No tuvo atencion
prenatal.

Examen fisico: No se constata frecuencia cardiaca fetal, lo cual se corrobora por
ultrasonido, y 8 horas mas tarde, se traslada al salon de parto con el diagnostico
de trabajo de parto.
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Se produce parto eutocico, feto muerto, masculino, peso 2450 gramos, con falta
de la boveda craneal, exposicion de tejido cerebral y globos oculares prominentes

(Fig. 1).

Fig. 1 - Vista panoramica de feto de masculino de aproximadamente 37,5 semanas de
formacion, que presenta anencefalia holoacranea.

Fig. 2 - Se muestra detalladamente la presencia de meninges y médula espinal
expuestas, ausencia de masa encefalica y formaciones 6seas del craneo.
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Fig. 3 - Muestra de manera detallada la ausencia del hueso frontal, por lo que los ojos se
observan protruidos, y puente nasal achatado.

Discusion
El feto anencéfalo, por definicion, presenta ausencia de cerebro y clpula, pero el
cerebelo y el tronco encefalico estan presentes, asi como sus reflejos.(® Los
anencéfalos nacidos vivos presentan funcion del tronco cerebral, con respiracion
espontanea y, frecuentemente, con algunas respuestas de reflejos, como la
succion.(©®7)

Se han implicado varios factores causales de la anencefalia, aunque se cree que el
nivel socioecondmico bajo, la deficiente ingestion de vitaminas
(fundamentalmente de acido félico) y la malnutricion pueden desempenar un
papel importante. Cientificos afirman que influyen en la aparicion de la anomalia
la ingestion de drogas antiepilepsia durante el embarazo, la agresion mecanica, el
contacto con pesticidas, los factores ambientales y las radiaciones.®?

Obeidi y otros(') estudiaron 26 gestaciones de anencéfalos que no fueron
interrumpidas, de las cuales 7 (27 %) fueron complicadas por polihidramnios y 4
partos (15 %) por distocia de hombro. La duracién promedio de la gestacion hasta
el parto fue de 35 semanas (intervalo de 22 - 42), 69 % de los trabajos de parto
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fueron inducidos como promedio a las 34 semanas. El polihidramnios puede
conllevar a presentar dificultad respiratoria de la gestante, pero no representa un
riesgo para la vida.

En un estudio que involucré a 456 anencéfalos, se encontro un 12,7 % de
malformaciones asociadas con muerte encefalica por la falta de funcionalidad del
tronco encefalico. De esa forma, el anencéfalo no podra considerarse muerto,
hasta que no tenga paro cardiorrespiratorio. Los médicos entrevistados
presentaron un indice alto de aciertos (mas de 72,8 %) en las definiciones de
muerte encefalica y sus diferencias con el anencéfalo.'

Funayama vy otros''? describieron el examen fisico de una paciente con
meroacrania, un tipo de anencefalia, que presentaba cuadriplejia, hipotonia
global con hipertonia ocasional del cuerpo en la postura caracteristica de
decorticacion cerebral, hiperreflexia, clono del tobillo y respuesta plantar
extensora. La recién nacida presentaba ausencia completa del telencéfalo y del
tronco cerebral, que solo era rudimentario en el examen de resonancia nuclear
magnética, pero era capaz de sorber, responder al dolor con contracciones
musculares o llanto débil, presentaba un cierre completo de los parpados, buena
posicion de los labios y no presentaba sialorrea. ('3

La anencefalia es incompatible con la vida (la mayoria son mortinatos y los nacidos
vivos fallecen durante los primeros dias, o en las primeras semanas de vida). Suele
asociarse con otras anomalias, como las cardiopatias congénitas en casos de aborto
espontaneos. (14.13:16.17,18)

Consideraciones finales
En esta gestante coincidieron varios factores que determinaron el diagnostico
tardio de la malformacion congénita, detectable desde edades tempranas de la
gestacion, tanto clinica, como ultrasonograficamente.

Este trabajo demuestra la importancia de estudiar la anencefalia y la consecuente
necesidad de preparacion de equipos especializados multidisciplinarios para la
atencion de las gestantes.

La inaccesibilidad a los servicios médicos por la lejania, la mala situacion
socioeconomica y la ausencia de atencion prenatal determinaron el diagndstico
tardio de la malformacion, que fue solo posible al momento del parto.
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