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Resumen

Se estudiaron las caracteristicas macroscopicas mas importantes de las regiones cefalica y raquidea de cinco fetos
con anencefalia (casos) y las de sus glandulas suprarrenales (GS), compardndolas con las de cinco fetos de
control. Los fetos fueron cedidos por el departamento de Anatomia Patologica de la Facultad de Medicina de la
Universidad de Los Andes, todo ellos fueron de sexo femenino, con edades de desarrollo entre 28 y 32 semanas
de gestacion (EG). El peso de los fetos se comprendio entre 572 y 1226 gy el de los controles entre 800 y 1500 g.
Se observo ausencia de cuello en cuatro casos, acortamiento del mismo en un caso, y pabellones auriculares
deformes y alteraciones variables del craneo y del raquis en todos los casos. Las alteraciones de las GS guardaron
relacion directa con la severidad del dafio del sistema nervioso central (SNC)
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Abstract
Morphological aspects of human anencephalic fetuses and their adrenal glands: series of five cases.

Macroscopic characteristics of five fetuses with anencephaly and their adrenal glands (GS) were studied and
compared with those of five control fetuses. Female fetuses were provided by the Department of Pathology,
Faculty of Medicine of the Universidad de Los Andes. The development age of fetuses was between 28 and 32
weeks of gestation (EG). The weight of fetuses was between 572 and 1226 g for the actual fetuses and between
800 and 1500 g for the control fetuses. The Neck was not observed in four cases. In a case the neck was short. All
cases showed deformed pinna and variable alterations of the spine. Alterations in the adrenal glands were related
to the severity of central nervous system (SNC) damage.
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INTRODUCCION.

La anencefalia es una malformacion del sistema
nervioso central (SNC) que involucra las estructuras
derivadas de la porciéon mas anterior del tubo neural
y donde la bdveda craneal estd invariablemente
ausente. Los hemisferios cerebrales pueden faltar,
estar reducidos de tamaiio o disminuidos a pequefias
masas, adheridas a la base del craneo.
Ocasionalmente se consigue un remanente del tejido
cerebral producto de la falta de desarrollo 6seo de la
orbita de los ojos, los cuales suelen estar protruidos.
El cerebelo ocasionalmente se presenta normal
(Mansenn 2001, Edmons 2001). En estos casos, los
nifios pueden vivir varios dias (Potter 1976).

El origen de esta anomalia ha sido atribuido a
factores genéticos que, en interaccion con factores
ambientales, interfieren con el desarrollo
embrioldgico normal, imposibilitando el cierre de la
totalidad o parte del tubo neural y que cuando se
produce en la boveda del craneo se denomina
anencefalia (Sadler 2009, Mansenn 2001).

La anencefalia puede ser el resultado de la accion
local de agentes quimicos, infecciosos, fisicos y de
carencias nutricionales, que pueden interferir en el
cierre de la porcion anterior del tubo neural o pueden

ocasionar disturbios generalizados en el desarrollo
de todo el embrion.

A este respecto, se han mencionado, entre otros, el
alcohol y el plomo (Beckman 1990). Algunas
medicinas tales como la pildora anticonceptiva, el
acido wvalproico y las drogas anti metabolicas
disminuyen los niveles del acido folico, por tanto la
ingesta de estos medicamentos por las madres
embarazadas puede aumentar el riesgo de dar a luz
un nifio con anencefalia.

Teran et al. (2006), informaron de un caso de
anencefalia procedente de la Grita Estado Tachira,
en el cual la drogadiccion y el tabaquismo estaban
presentes en uno de los progenitores.

En trabajos experimentales con animales estudiados
en etapas tempranas del desarrollo, la ruptura de la
vesicula cerebral anterior parece ser la causa
precedente para el desarrollo de la anencefalia.
(Potter 1966).

La incidencia de la anencefalia es de
aproximadamente 1:1000 partos, pero en Venezuela
es mas alta (Delgado 1971). Su frecuencia es mayor
en el sexo femenino, en familias de bajo estatus
socioecondmico, durante epidemias virales, en
mujeres que ya han tenido un parto con alguna

MedULA, Revista de Facultad de Medicina, Universidad de Los Andes. Vol. 21. N° 1. 2012. Mérida. Venezuela.

66



Moncada et al. 2012. Aspectos morfoldgicos de fetos anencefalicos y glandulas suprarrenales. MedULA 21:

66-72.

malformaciéon congénita del SNC y en madres
embarazadas con poli hidramnios (Jaquier 2006,
Elwood 1978, Nakano 1973). El poli hidramnios
ocurre porque el nifio no tiene la capacidad de
deglutir el liquido amnidtico. En consecuencia, este
signo en el embarazo debe alertar al obstetra sobre el
peligro de estar ante una anencefalia.

En cuanto al desarrollo de las GS este puede ser
normal hasta el quinto mes de la gestacion,
posteriormente las glandulas se tornan hipoplasicas.
Se han propuesto diversos mecanismos para explicar
la aparicion del cuadro, entre ellos: la ausencia de
corteza fetal y un defecto en la produccion de la
hormona luteinizante por alteraciones de la hipofisis,
el hipotalamo y la placenta. (Nakano1973).

En este trabajo se revisaron las caracteristicas
externas de cada anencefalico y se hizo un estudio
macroscopico e histométrico de las GS en cada uno
de los fetos.

METODOLOGIA

Esta investigaciéon fue no experimental y de tipo
transversal. Se tomaron diez fetos de sexo femenino
de los cuales cinco presentaban anencefalia y cinco
eran normales (fallecidos por causas inherentes a la
madre y no al feto). Se realizo el estudio
macroscopico de las caracteristicas externas de los
fetos y de sus GS. Todos los fetos fueron cedidos por
el Departamento de Anatomia Patologica del
Hospital Universitario de Los Andes, de Mérida. La
condicion para seleccionar los controles fue que el

sexo, el peso, la talla y la edad aproximada se
asimilaran a la de los fetos anencefalicos. La técnica
de fijacion fue la inyeccion, a través de la vena
umbilical, de una solucion de alcohol (15%), acido
acético glacial (2%), formol (15%) y agua (68%).
Luego estos fetos fueron sumergidos en soluciéon de
formalina al 10%. El grado de anencefalia se
determiné mediante estudio ocular y fotografico,
siguiendo la clasificacion de Taruffi (Citada por
Lemire 1978), la cual presenta las malformaciones
encefalicas de la siguiente manera: Craneosquisis,
que incluye todos los casos con abertura craneal y
defecto del cuero cabelludo (estos corresponden a
encefalocele, pequefia abertura craneal con los
tejidos que le rodean intactos) y acrania, en la cual
existe un mayor defecto de la boveda craneana y
algunas veces del cuero cabelludo, de manera que la
base craneana queda variablemente expuesta. Este
grupo, se subdivide en: Meroacrania, en el cual hay
un gran defecto de la boveda craneana con salida de
la masa encefalica través del mismo y holoacrania
caracterizada por ausencia total de la boveda
craneana con destruccién mas o menos completa de
su contenido. La holoacrania se puede presentar con
raquisquisis (abertura de la columna vertebral) la
cual puede ser parcial y total.

RESULTADOS.

La tabla 1 muestra el grado de anencefalia de los
fetos “caso” y las caracteristicas del grupo en cuanto
a sexo, edad gestacional, peso y talla.

Tabla 1. Grado de anencefalia, sexo, edad, peso y talla de cada uno de los fetos del estudio

Feto | Grado de anencefalia Sexo:

Edad (semanas | Peso g Talla cm
de gestacion)

Caso Control | Caso | Control

Caso | Control | Caso | Control | Caso control

1 Meroacrania AU. F F

32 32 1132 | 1500 40 43

Holoacrania AU F F

32 32 1043 | 1280 40 44

3 Holoacrania AU F F
con
raquisquisis
superior
(cervical)

28 28 572 | 800 35 38

4 Holoacrania AU F F
con
raquisquisis
total

32 32 1133 | 1500 38 43

5 Holoacrania AU F F
con
raquisquisis
total

32 32 1226 | 1280 41 43

AU = Ausente.
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A continuacién se considerardn las caracteristicas
macroscopicas de las regiones cefalica y raquidea de
los fetos anencefalicos. Posteriormente  se
presentaran  las relativas a sus  glandulas
suprarrenales.

Caracteristicas macroscépicas de las regiones
cefalica y raquidea.

Caso 1. Meroacrania. La vista anterior de las
regiones cefalica y cervical del feto, muestra: Hueso
frontal rudimentario, parpados cerrados, nariz
achatada y puente nasal plano; region cervical corta,
ligera separacion entre el lobulo de la oreja y la
region del hombro y pabellones auriculares
deformes. Se ven dos pliegues, el submentoniano y
el cervical, que limitan el cuello con el torax (Fig. 1).
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Fig. 1. Vista anterior de las regiones cefélica y
toracica de feto con meroacrania.

En la vista posterior de las regiones cefalica, cervical
y toracica se aprecia que la mayor parte de la region
craneal esta recubierta por cuero cabelludo que se
interrumpe en la region occipital, nivel donde se
evidencia craneosquisis en la cual se encuentra el
pediculo o punto de fijacion de un meningocele,
cuyas paredes saculares, sin liquido y sin tejido
encefalico, reposan sobre la pared posterior del
torax. (Fig. 2).

Fig. 2. Vista posterior de las regiones cefalica,
cervical y toracica. La flecha sefiala la craneosquisis.

Caso 2. La vista anterior de las regiones cefélica y
toracica permite observar: Ausencia de boveda
craneal, masa enceféalica rudimentaria recubierta por
una membrana gruesa en la regién frontal;
pabellones auriculares deformes, viscerocraneo con
globos oculares hundidos, pestafias escasas, boca
abierta, lengua presente y, aparentemente, ausencia
de cuello (Fig. 3). En la vista posterior de estas
regiones se destacan: Agenesia de la boveda
craneana y falta de desarrollo de las estructuras
encefalicas. La region cervical, donde se encuentra
el limite de esta malformacion, es corta. En la region
occipital se aprecia una depresion, y el cabello, que
venia dispuesto a manera de una corona, se
interrumpe a ese nivel (Fig. 4).

E

Fig. 3. Vista anterior de feto con holoacrania.

Fig. 4. Vista posterior de feto con holoacrania.

Caso 3. Holoacrania con raquisquisis cervical. La
inspeccion de las regiones cefalica y toracica
permitié apreciar: Ausencia total de la boveda
craneal y su contenido nervioso, puente nasal
aplanado, ojos abiertos, ausencia de pestafias,
aparente ausencia de cuello y pabellones auriculares
deformes (Fig. 5). La inspeccion de la parte posterior
de la region del craneo y del torax, permite ver la
falta de desarrollo de la boveda craneana y de su
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contenido encefalico. Se observa defecto craneal, a
nivel de la region cervical, el cual se continia con
una abertura del raquis, que se extiende hasta las
primeras vértebras cervicales (raquisquisis superior)

(Fig. 6).

Fig. 5. Vista anterior de feto con holoacrania y
raquisquisis superior.

Fig. 6. Vista posterior de feto con holoacrania y
raquisquisis superior.

Casos 4 y 5. Holoacrania con raquisquisis total. Al
hacer la inspeccion de la parte anterior de las
regiones cefalica, cervical y toracica de ambos, fetos
(Figs. 7 y 8) destacan los siguientes accidentes
comunes: Ausencia de region craneal, globos
oculares deformados, defecto del pabellon auricular,
puente nasal plano y ausencia de cuello. La ausencia
de cuello determina la posicion del macizo facial, el
cual descansa directamente sobre la parte superior
del torax, por eso el pliegue anterior del cuello se
encuentra al mismo nivel que el pliegue que marca la
linea axilar anterior. En la vista posterior (Figs. 9 y
10), lideran los siguientes signos: Ausencia de
boveda craneal, abertura amplia en la region medial
posterior del torax, donde no se aprecia piel sino

tejido aparentemente meningeo que cubre esta
region espinal, y ausencia de hemisferios cerebrales
(s6lo se ve encéfalo rudimentario y muy
desorganizado). Hacia las regiones
parietotemporales se observa un tejido que
corresponde al cuero cabelludo, el cual no alcanza a
cubrir la regidon occipital.

Fig. 7. Vista anterior del caso 4.
Feto con holoacrania y raquisquisis total.

Fig. 8. Vista anterior del caso 5.
Feto con holoacrania y raquisquisis total

Caracteristicas macroscépicas de las glandulas
suprarrenales de los fetos en estudio.

Al comparar las glandulas suprarrenales de los fetos
con anencefalia (casos) con las de los controles se
observaron diferencias, tal como se ilustra en la tabla
2.

Segiin puede apreciarse en la tabla 2,
sistematicamente, en todas las variables que se
recogieron, las glandulas suprarrenales de los fetos
con anencefalia exhibieron valores inferiores a las de
los normales.

DISCUSION.
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Todos los casos fueron de sexo femenino, dato
que apoya los asertos de Elwood (1978) y Nakano
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Fig. 9. Vista posterior del caso 4.
Feto con holoacrania y raquisquisis total.

Fig. 10. Vista posterior del caso 5. |
Feto con holoacrania y raquisquisis total.

Tabla 2. Valores en las dimensiones de las glandulas suprarrenales de los anencefélicos y los controles.

Feto Glandula Altura. cm Ancho. cm Espesor. cm Peso g
suprarrenal
Control | Caso Control | Caso Control | Caso | Control | Caso
1 Derecha 242 1.42 3.13 2.04 0.86 0.57 1.6 0.3
Izquierda 2.13 1.69 3.46 1.99 0.86 0.58 |28 0.5
2 Derecha 2.50 1.49 2.66 1.54 1.29 037 |22 0.4
Izquierda 3.00 1.99 1.80 0.55 1.28 039 |22 0.4
3 Derecha 1.98 0.92 1.99 1.19 0.78 047 128 0.3
Izquierda 2.00 1.50 3.30 0.50 0.73 045 |28 0.3
4 Derecha 2.90 0.55 2.20 1.37 0.87 0.37 1.6 0.2
Izquierda 1.80 0.50 3.10 1.00 0.87 045 |20 0.2
5 Derecha 245 0.00 249 0.00 0.95 0.00 |2.05 0.0
Izquierda 2.50 0.70 2.60 0.70 1.29 0.69 |28 0.2

(1973). El peso de los fetos fue inferior a 1266 g,
conteste con lo reportado por Erez y King (1966). La
talla de los casos se comprendi6 entre 34.5 y 43.0
cm, notablemente inferior a la de los controles, tal
como lo han mostrado Naeye y Blanc (1971) y Allen
et al. (1974). Caracteristicas resaltantes externas
asociadas a la anencefalia fueron la aparente
ausencia de cuello (cuatro casos) o la cortedad del
mismo (un caso), y la deformidad de los pabellones
auriculares (todos los casos). La deformidad del
cuello se explicaria por la platibasia como
consecuencia de la anencefalia (Doehnert 1965) o
por la malformacion de las vértebras cervicales
(Potter 1976); los métodos radiologicos pueden ser
de utilidad para esclarecer este aspecto. Las
modificaciones en los pabellones auriculares pueden
explicarse por las mismas alteraciones a nivel
cervical ya que estos se forman en las paredes

laterales del cuello del embrion, de donde ascienden
hasta alcanzar su posicion definitiva. Segtin Potter

(1976), cuando la parte superior de la médula espinal
estd normal, la nuca estad presente; esto se pudo
observar en el caso 1, el cual exhibid meroacrania
acompafada de meningocele occipital y cuello corto.
La agenesia del encéfalo y la béveda craneal no
siempre aparecieron asociados con lesiones del
raquis, como se observé en los casos 1y 2. En los
casos 3, 4 y 5 aparecieron lesiones de la columna
vertebral, el primero de ellos con raquisquisis
cervical y los ultimos con raquisquisis total. Esta
anomalia puede ser la consecuencia de la falta de
neurocraneo  (Nakano 1973). Se ha podido
comprobar que el encéfalo induce el desarrollo de
los huesos del craneo y la médula espinal induce la
formacion de los arcos neurales de las vértebras y la
fusion de los mismos. En consecuencia, la falta de
encéfalo y de médula espinal determina la ausencia
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de boveda craneana y de columna vertebral con las
consecutivas acrania y raquisquisis total.

Al relacionar el grado de desarrollo de las glandulas
suprarrenales del caso 1 con las del control, se pudo
notar que el examen macroscopico arrojo diferencias
menores de tamafo, forma y situacién anatémica.
Esto podria deberse a que el sistema neuroendocrino
hipotalamo-hipofisiario-suprarrenal estuvo
funcionando, debido a que la anencefalia no era total
(meroacrania con meningocele occipital sin
alteraciones en el eje espinal). En el caso 2
(holoacrania sin dafio del raquis) y en el caso 3
(holoacrania y raquisquisis cervical), las glandulas
suprarrenales mostraban forma y localizacion casi
iguales al control pero estaban reducidas de tamafio
y de peso. En el caso 4 (holoacrania y raquisquisis
total pero con restos de masa encefalica
rudimentaria), las glandulas suprarrenales se
apreciaron muy reducidas de tamafio y presentaron
diferencias notales de forma, conteste con los
seflalamientos de Sadler (2009), Angevine (1938) y
Langman (1953). En el caso 5 (holocrania
acompafiada de raquisquisis total y ausencia de
encéfalo), se produjo agenesia de la glandula
suprarrenal derecha. Para algunos autores la
reduccion del tamafio de estas glandulas en
anencefélicos seria  la  consecuencia  de
malfuncionamiento de la hipofisis y mas
especificamente de la adenohipoéfisis. En los casos,
el peso de las suprarrenales estuvo relacionado con
el grado de desarrollo cerebroespinal. Asi, en los
fetos con meroacrania y holoacrania el peso
combinado de las suprarrenales fue de 8 g; en los
casos de holoacrania y raquisquisis cervical
correspondié a 0.6 g; en el de holoacrania y
raquisquisis total acompanada de masa encefalica
rudimentaria fue de 04 g; y en el feto con
holoacrania y raquisquisis total sin masa encefalica
rudimentaria hubo agenesia de una glandula y la otra
pesd 0.2 g. Puede deducirse la existencia de una
proporcion entre la magnitud del dafio encefalico y
el grado de alteracion de las glandulas suprarrenales.
Dado que la anencefalia, hasta el presente, no tiene
tratamiento médico, sdlo resta afinar las acciones
para prevenirla. La ingesta de acido folico por la
embarazada y las precauciones necesarias que debe
tomar el médico en las indicaciones de aquellos
farmacos que disminuyen los niveles de este acido,
son de suma importancia en la profilaxis de las
malformaciones del tubo neural. Asi mismo, es
importante la educacion a fin de formar consciencia
sobre los riesgos que implica el consumo de
sustancias y el contacto con agentes quimicos,
infecciosos y fisicos, y sobre el riesgo que

representan las carencias nutricionales en la
embarazada. El control prenatal sistematico y asiduo
es de suma importancia en la conservacion de la
salud materno-fetal y en el diagnostico temprano de
las deformaciones del tubo neural, el cual puede
realizarse ya alrededor de la décima semana de
embarazo y con mayor seguridad entre las semanas
quince y veinte, utilizando exdmenes tales como la
ecografia, la determinacion de niveles de
alfetoproteina y la amniocentesis.
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