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Acardius acephalus.
Informe de un caso y revision de la literatura
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RESUMEN. Se presenta el caso de un producto acar-
dius acephalus gemelar de la tercera gesta, con peso de
2375 g, de término, cuyo primer gemelo se obtuvo a tér-
mino, y sin malformaciones. La descripcién anatémica fo
incluye dentro de los productos clasificados como acardi-
cos amorfos, reportandose vesiculas épticas, placoda au-
ditiva, columna vertebral incompleta, eshozos de intesti-
no grueso, asi como de tejido cerebral, duramadre y
plexos coroideos. No se encontré la presencia de cavida-
des toracica ni abdominal. Se realizé registro, diagnésti-
co y clasificacion del caso, con revision de la literatura.

Palabras clave: acardius acephalus.

La presencia de un producto acdrdico es una complica-
cidn rara en un embarazo por lo general gemelar, aunque
puede presentarse en embarazos miiltiples, que ocurre en
uno de cada 100 gemelos monocigéticos, ¥ de un caso en
34,000 a 35,000 a un caso de 48,000 embarazos.

Los rérminos aplicados a estos suelen comentarse como:
monstruo acdrdico, feto holocardico, gemetlo pardsito, geme-
lo amorfo y otros. Sin embargo, debido a la descripcién
anatomopatolégica se les define como acdrdicos por la au-
sencia o formacién muy rudimentaria del corazén y estructu-
ras vasculares, acompafiadas dc malformaciones mayores.

La acardia fetal fue informada en 1953 por Benedetti,
con base en lo informado por Guttmacher, Gillim y Hen-
dricks dan la incidencia. Posteriormente Napolitani lo clasi-
fica.

Si bien el aspecto macroscépico puede ser caracteristico,
el diagndstico intrauterine suele presentar dificultades para
diferenciar enire la presencia de teratomas, onfalocele o
pérdida de un producto con formacién deficiente.

Dependiendo del aspecto macroscépico se ha clasificado
como:
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SUMMARY. A case of fetus acardius acephalus in a
twin pregnancy, weigthing 2.375 kg preceded by a first
twin alive sibling without anomalies is reported. The
anatomical description classifies the product in acardius
amorfus, reporting optic, auditive, vertebral spine, lar-
ge intestine, urinary, and central nervous system outli-
nes. There were neither thoracical nor abdominal cavi-
ties. Diagnosis and classification of the fetus is made and
literature is reviewed.

Key words: acardius acephalus.

1. Acardica amorfo. Con forma humana no reconocible;
es una masa redondeada semejante a una burbuja.

2. Acdrdico «anceps». Cabeza imperfecta parcialmente
desarrollada, con cara imperfecta y cuerpo con extremida-
des usualmente presentes.

3. Acérdico acefilico. Porcidn craneal ausente, extremi-
dades presentes o no, érganos toricicos y abdominales ru-
dimentarios.

4. Acdrdico «acormus» o de tronco rudimentario cuerpo
y cabeza presentes; el corddn estd unido a la cabeza o la ca-
beza estd unida directamente a la placenta,

No se ha establecido una causa directa, sin embargo se
han reportado alteraciones cromos6micas en el cariotipo
acérdico como trisomias autosémicas, mosaicos para la tri-
somia 11 y delecion del brazo corto del cromosoma 4, asi
como factores asociados como infecciones por citomegalo-
virus y radiaciones.

Se conocen hasta la fecha dos hipétesis; la primera que
sefiala que el corazén del feto acdrdice nunca se-desarrolld,
¥ que sélo las anastomosis arteria-arteria y vena-vena umbi-
licales entre los gemelos monocoriénicos mantienen al ge-
melo acdrdico con vida.

La segunda sostiene que el gemelo acdrdico es un feto
normal y ocurre una degeneracidn en el corazén lo que
lleva a numerosas anormalidades. En ambas hipétesis se
piensa que ocurre una inversién del riego sanguineo y el
feto continda vivo por el bombeo del corazén del feto
normal.

Se ha involucrado en forma més frecuente a las primipa-
ras, sin embargo el presente caso se presenté en una pacien-
te trigesta.
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Caso clinico

Paciente trigesta de 20 afios de edad, la cual es referida a
este hospital con diagndstico de embarazo de término, cuyo
parto de primer gemelo se atiende en otra unidad (Hospital
General de Fco. I. Madero, Coahuila), que presenta distocia
fetal con periodo expulsivo prolongado.

Al interrogatorio se obtienen los siguientes anteceden-
tes:

Antecedentes heredo-familiares. Abuela materna con an-
tecedente de embarazo gemelar, del cual aborta el primer
gemelo a temprana edad gestacional, sin referirse causa, y
con segundo embarazo que progresa y llega a término, sin
malformaciones, tio materno con malformacién congénita
(pié equino-varo derecho), tia materna con aborto descono-
ciendo sus causas y sus caracteristicas.

Antecedentes personales no patoldgicos. Habitante del
medio rural, con hacinamiento y promiscuidad.

No refiere personales patolégicos.

Antecedentes ginecoobstétricos. Menarca a los 14 afios,
ritmo catamenial de 30 por 6 dias, eumenorreica, con inicio
de vida sexual a los 15 afios, gesta 3, para 4 (contando ge-
melo acdrdico), con partos anteriores de productos sanos y
sin malformaciones. El primer gemelo de esta dltima gesta
nace sano y sin malformaciones con peso de 2950 g y valo-
raciones de Apgar de 8/9, Silverman de 0/0, y refiriéndose-
le a término. Su fecha de iiltima regla fue del 28 de agosto
de 1996, con fecha probale de parto del 5 de junio de 1997.
Su control contraceptivo fue a base de hormonales orales
suspendidos por deseo de embarazo. No llevd control pre-
natal.

La paciente se recibe en el servicio de urgencias con tra-
bajo de parto en forma regular después del nacimiento del
primer gemelo mencionado con la aplicacién de conduc-
cién con oxitocina, con intenso dolor en genitales, y reten-
¢i6n del segundo gemelo,

A la exploracién fisica presentd, un fondo uterino de 28
cm, no delimitdndose partes fetales, ni auscultdndose fre-
cuencia cardiaca fetal con el estetoscopio de Pinard ni Do-
ppler con edema genital acentuado y producto en 4° plano
de Hodge.

La paciente pasa a Ia sala de expulsién obteniéndose me-
diante parto dist6cico producto de 2375 g, sin determinar
sexo con cordén umbilical cuyo extremo libre presenta res-
tos de membranas amniéticas, con una probable insercién
marginal en la placenta. No se obtiene placenta ni restos
placentarios.

Se establece la posibilidad diagnéstica de producto acér-
dico por lo que pasa el producto al departamento de anato-
mia patolégica.

Se otorgaron los cuidados inmediatos a la paciente, los
cuales consistieron en la sutura de episiotomia media lateral
derecha y manejo antibidtico con gentamicina 80 mg Iv ¢/8
horas, ampicilina 1 g IV ¢/6 horas, y uteroténicos como
oxitocina y ergonovina IV e IM respectivamente.

A su internamiento los exdmenes de laboratorio reportaron:
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* BHC: hB: 8. 7; Hto: 30; CMHG: 30; Leuc: 11,100;
Linf: 15 Mon: 5; Seg: 80.

* Gpo: «O», Rh: (+).

Se transfundié paquete globular reportindose férmula
roja de control con Hb de 9.7 y Hto de 29 por lo que conti-
mio con manejo antibidtico, antiinflamatorio y hematinico
para verificarse su alta por mejoria clinica al 5" dia después
de su internamiento.

Descripcién anatomopatolégica: El protocolo de des-
cripcién macroscépica y microscépico de la autopsia reali-
zada reporté lo siguiente;

Aspecto macroscopico (Figuras 1 a 4). Producto de la
concepeién con peso de 2375 g dimensiones: diametro
transversal: 15.5 cm, didmetro anteroposterior: 10 cm, peri-
metro cefdlico: 42 cm, aproximadamente.

" Cara anterior: a 14 cm de su extremidad superior se apre-
cia la insercion del corddn umbilical en el pliegue transversal
que divide al cuerpo en porcion superior € inferior.

El cord6n mide 14 cm de longitud y a su seccién se iden-
tifican dos estructuras vasculares. En la zona de insercidn
hay nudo y la longitud de! pliegue es de 10 cm.

En la mitad superior hay pelo ralo y escaso vermis. A 6
cm del borde superior y a 4 cm de la linea media hacia la
derecha se aprecia vesicula 6ptica de | cm de didmetro ma-
yor. Al mismo nivel, hacia la izquierda hay mds estructura
similar de 0.8 ¢cm y a 3.7 cm de la linea media; por debajo
de esta Gltima la piel es irregular, indurada y con depresio-
nes (placoda auditiva) en un drea de 1 x 0.6 cm.

En la porcion media, a 10 cm del borde superior existe
pliegue oblicuo de derecha a izquierda, arriba y abajo que
parece corresponder a parpado, con pequefias pestafias y en
su inicio hacia el centro pequeiio nédulo de 0.5 cm blanco.

Este pliegue confluye con zona deprimida de 4 x 4 cm
ocupada por material mucoide a semiliquido limitado por
una membrana transparente; la porcién de dicha drea se li-
mita por pliegue transversal de 4 cm que semeja labio infe-
rior con depresién central y nédulo blanquecino de 0.6 por
0.4 cm. La profundidad es de 2 cm.

En la mitad inferior a 1 ¢cm hacia la derecha de la linea
media se aprecian dos formaciones nodulares de piel y teji-
dos blandos, carentes de hueso, de 1.2 y 0.8 cm. Por debajo
de ellas hay placa de 1 cm con orificio central con profun-
didad de 0.4 cm.

Por la cara posterior s6lo se aprecia piel rosada y escaso
pelo.

Se practica incisién en Y a partir del pliegue transversal
de la insercién umbilical.

En la porcién central existe estructura sacular de aproxi-
madamente 3 cm con liquido acuoso, en la periferia hay una
porcién de misculo de 1.6 cm y a cada lado una formacién
reniforme de 1 y 0.6 cm a cuya seccién se identifica una
luz.

El resto corresponde a tejido s6lido de aspecto mesen-
quimatoso mixoide adiposo.

Hacia la profundidad se identifican estructuras Gseas
pertenecientes a una columna vertebral incompleta y poste-
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rior a ella una estructura tubular de aproximadamente 2.5
cm de didmetro y aproximadamente 4 cm de Iangitud hacia
la porcién superior.

No se distingue cavidad toricica y hay comunicacién a
la cavidad oral descrita previamente con pliegue externo.

Al practicar diseccién de la cavidad craneana se aprecia
marcada dilatacion. La duramadre se encontré intacta.

Al seccionarla da salida a aproximadamente 750 ml de
liquido cefalorraquideo.

Hay ausencia de huesos temporales y desarrollo parcial
de los parietales.

No se detectan esfenoides ni etmoides. Frontal y occipi-
tal presentes. A nivel del agujero magno se aprecia nédulo
rosado de aproximadamente 3 cmn que se continida con teji-
do a nivel de dicho agujero. Hay adem4s algunas membra-
nas transhicidas o rosadas adheridas a é1.

Aspecto microscdpico (Figuras 5 a 7). Cordén umbili-
cal con una arteria y una vena. Las estructuras reniformes
en «cavidad abdominal» con luz, corresponden a intestino
grueso.

El nédulo a nivel de agujero magno en cavidad craneana
muestra tejido cerebral. Las membranas muestran durama-
dre y plexos coroides.

Tejido mesenquimatoso mixoide y adiposo.

Miisculo liso.

Discusion

El diagnéstico antenatal de esta condicidn fue primera-
mente informado por Lehr en 1978, lo que permitié tener la
oportunidad de un cierto un manejo.

Se mencionan hallazgos compatibles con acardia fetal
como: ausencia de actividad cardiaca, un esqueleto biza-
rro, largas estructuras delgadas quisticas dentro del feto y
ausencia de brazo y piernas y ocasionalmente movimien-
tos de miembros; datos de feto muerto con reabsorcién in-
completa.

En el caso presentado la paciente no tuvo un control ade-
cuado para efectuar un diagndstico prenatal y se atendid en
forma inicial en otra unidad médica.

Sin embargo otros autores han propuesto algunos linea-
mientos respecto al manejo de las pacientes con embarazos
y la presencia de fetos acdrdicos; como Ginberg y colabora-
dores, los cuales establecen:

1. Continuar el embarazo en el gemelo normal.

2. Terminar por completo el embarazo atin con la pre-
sencia de un feto anormal.

3. Amniocentesis seriadas para el tratamiento del polihi-
dramnios del feto «bomba».

4. La administracién materna de digoxina en un esfuerzo
para tratar la falla cardiaca en el gemelo «bombayx.

5. La colocacién de un dispositivo que obstruye ¢l flujo
en el feto acdrdico y el uso de un clamp en el cordén umbi-
lical por laparoscopia via intrauterina.

Con buen éxito el nacimiento selectivo del gemelo acér-
dico via histerotomfa.
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Todo este con el fin de prolongar el embarazo y evitar la
muerte del feto normal. Se ha reportado que solo el 25% de
estos embarazos llegan a término; sin embargo deben reali-
zarse los procedimientos mencionados si éstos se encuen-
tran al alcance.

Figura 1. Vista macroscdpica general del producto acéirdico.

Se aprecian esbozos de extremidades con vesfcula en su parte media. Se
observa en su parte superior la insercién de pelo que delimita su extremo
cefélico y ¢l candal; cordén umbilicai.

5 E.‘I.A

Figura 2. Producte de 22 cm de longitud, Esbozos oculares de estructu-
ras nasolabiales y de miembros inferiores.
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Figura 3. Radiografia oblicua que muestra columna vertebral rudimen-
taria, occipital y temporales. Ausencia del resto de los huesos craneales.

Figura 4. Vista macroscdpica de las secciones de autopsia practicadas al
producto. Se realizé al abordaje en su parte anterior con incisiones en
forma de Y, el cual mostré ausencia de formacidn propiamente de térax
y abdomen con esbozos de estructuras digestivas, de SNC, y éseas.

El diagndstico prenatal toma mayor importancia para
disminuir el riesgo de muerte fetal del producto normal, de
la que se menciona en la literatura llega a ser del 50 a 75%
debida a prematurez, complicada por cardiomegalia, hepa-
tomegalia, ascitis e hidrops fetal.
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i

Figura 7. Intestino delgado: Mucosa, submucosa, muscular y7 serosa.
HyE 10X.

Se mencionan aparte otras complicaciones como transfu-
sién gemelo a gemelo, edema polihidramnios, distocia, parto
pretérmino, rotura uterina, accidentes del cordén umbilical, e
insuficiencia cardiaca congestiva del gemelo normal.
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