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CASOS CLÍNICOS

SUMMARY

Anancephally is the most commonly diagnosed
anomaly of the central nervous system diagnosed in
uterus. Current literature describes the possibility of
even earlier diagnosis using ultrasound. We describe
the most frequent ultrasound findings of this sequence
and its prenatal diagnosis.

INTRODUCCIÓN

La anencefalia es la anomalía del sistema nervioso
central diagnosticada con más frecuencia en la vida
intrauterina1. Se produce aproximadamente en uno de
cada 1.000 nacimientos, y se caracteriza por la ausen-
cia de calota craneal, hemisferios cerebrales y estruc-
turas diencefálicas, que se sustituirán por una masa
plana amorfa de tejido conectivo y vasos2. Se produce
por un fallo en el cierre de la porción craneal del tubo
neural, que producirá una anomalía en el desarrollo
del telencéfalo y del cerebro medio1. La acrania se
puede definir como la ausencia de bóveda craneal, y
la exencefalia es la protrusión del tejido seudocere-
bral existente por encima de la base del cráneo. El he-
cho primario es la acrania y la secuencia posterior, la
exencefalia y la anencefalia1-2. Las estructuras faciales
y las órbitas se encuentran presentes, por lo que en
estos fetos se produce una facies característica. Pue-
den asociarse otras anomalías del sistema nervioso
central y alteraciones del líquido amniótico, como hi-
dramnios2.

DISCUSIÓN

Como se ha comentado anteriormente, la anencefa-
lia es el resultado final de un proceso que se inicia

con la ausencia de calota fetal, acrania, y una poste-
rior exposición del tejido cerebral amorfo al líquido
amniótico, la exencefalia; posteriormente esa exposi-
ción lleva a la desaparición del tejido cerebral, la
anencefalia. De ahí la denominación secuencia acrá-
neo-exencéfalo-anencéfalo3. Durante el desarrollo de
técnicas diagnósticas más avanzadas, se ha ido esta-
bleciendo un diagnóstico cada vez más precoz de esta
entidad. Así, con la introducción de la ecografía trans-
vaginal varios autores han descrito la posibilidad de
un diagnóstico durante el primer trimestre4-6. Existen
diferentes manifestaciones de la secuencia acráneo-
anencéfalo, según la edad gestacional, que se pueden
detectar precozmente tanto en un cribado temprano
del primer trimestre como al inicio del segundo. No
obstante, debido a la existencia de un proceso evoluti-
vo de acráneo a anencéfalo, estos hallazgos varían
con la edad gestacional. Aunque es posible el diag-
nóstico precoz (se ha descrito a las 9-10 semanas de
gestación)2-3, es bien cierto que la detección previa a
las 14 semanas es difícil, ya que la masa malformada
puede asemejarse al cerebro normal2. Los hallazgos
ecográficos en el estadio de acráneo son ausencia de
ecos normales del exocráneo y deformidad de la ca-
beza fetal (fig. 1). Becker et al describen un caso
diagnosticado a las 9 + 3 semanas de amenorrea y
posteriormente confirmado a las 11 + 43. Cuando se
produce la salida de tejido cerebral, exencefalia, se ha
descrito como imagen típica el signo de «Micky
Mouse»1,3, que se puede diagnosticar alrededor de la
semana 12 de gestación3. Posteriormente, la exencefa-
lia va adquiriendo el aspecto aplanado típico de la
anencefalia, debido al efecto que se produce por la
exposición al líquido amniótico2. Por tanto, durante el
primer trimestre las apariencias ecográficas de la
anencefalia son diferentes de las presentadas poste-
riormente durante el segundo. Durante el primer tri-
mestre, la principal diferencia es la existencia de teji-
do cerebral. El signo de «Micky Mouse» consiste en
la visualización de los lóbulos cerebrales como dos
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estructuras semicirculares sobre las órbitas y flotando
en el líquido amniótico (fig. 2). Chatzaipapas et al
describen la presencia de este hallazgo ultrasonográfi-
co en 5 de los 6 casos diagnosticados de exencefalia
por ellos mismos a las 11-13 semanas. En la exence-
falia existe una acumulación de tejido neuronal fácil-
mente identificable, pero en la anencefalia este tejido
es reemplazado por una masa plana de tejido conecti-
vo y vascular, debido a la destrucción progresiva que
se produce durante el embarazo7-8. Los hallazgos eco-
gráficos cambian y se identifica el signo de «los ojos
de lechuza o de rana»9, que se produce por la ausen-
cia de tejido cerebral cranealmente a las órbitas, que
produce una facies típica en estos fetos, que tiene si-
militudes con la de los batracios (fig. 3).

Dentro del diagnóstico precoz de la secuencia acrá-
neo-exencéfalo-anencéfalo, como en otros defectos

del tubo neural, es de gran ayuda la detección de los
valores de alfafetoproteína en suero materno, cuya
elevación es un dato considerado como marcador no
ecográfico de la secuencia acráneo-exencéfalo-anen-
céfalo10. Otro dato útil en el diagnóstico de la anence-
falia es la medición de la longitud cefalonalga, que se
encuentra disminuida en los fetos con esta entidad,
debido a la propia ausencia craneal y a la degenera-
ción de los hemisferios cerebrales1,3.

Existen asociaciones con otras entidades, como la
espina bífida, los pies equino-varos o el labio/paladar
leporino11. Es frecuente, también, su asociación con
hidramnios, por la ausencia de deglución fetal por el
defecto neurológico existente12. Se debe establecer
diagnóstico diferencial de esta entidad con el síndro-
me de las bandas amnióticas y los grandes encefalo-
celes13.

Su pronóstico es ominoso, y está indicada la termi-
nación de la gestación. Su presencia incrementa el
riesgo de malformaciones del tubo neural en subsi-
guientes embarazos.

CONCLUSIONES

La secuencia exencefalia-anencefalia es el más co-
mún de los defectos abiertos del tubo neural, y está
producida por un defecto en el cierre del neuroporo
posterior, en su extremo más cefálico11, apareciendo
alrededor de la segunda o tercera semana de desarro-
llo. El hecho inicial es la ausencia de la bóveda crane-
al que llevará a una exposición del escaso tejido cere-
bral y al final a su desaparición, produciendo una
secuencia que tiene un reflejo igualmente secuencial
en el acontecimiento de los hallazgos ecográficos. En

Fig. 1. Acráneo-exencéfalo diagnosticado en la semana 11.

Fig. 2. Exencefalia. Signo de «Micky Mouse». Diagnosticado en la semana 12.

Fig. 3. Anencefalia. Signo de los «ojos de rana».
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la actualidad, con las técnicas diagnósticas existentes
un diagnóstico preciso en el primer trimestre de la
gestación es realmente posible, mediante la valoración
de secuencia de hallazgos ecográficos mencionada.

RESUMEN

La anencefalia es la anomalía del sistema nervioso
central más frecuentemente diagnosticada en la vida
intrauterina. En la bibliografía actual se refiere la po-
sibilidad de un diagnóstico cada vez más precoz me-
diante ultrasonidos. En este artículo describimos los
signos ecográficos más frecuentes de esta secuencia y
su diagnóstico prenatal.
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