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Importancia de la radiologia en el estudio de piezas anatémicas.

Estudio de la region craneo-facial de un feto ciclope.
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La ciclopia es una anomalia congénita caracterizada por la presencia de un ojo Unico en la
parte medial de la cara, que combina la falta de separacion de los ojos con la falta de divisién
del prosencéfalo. En esta rara anomalia hay un desarrollo defectuoso del extremo anterior del
tubo neural, razdn por la cual siempre esta asociada con anormalidades del cerebro. Se
considera la variable mas extrema de la holoprosencefalia, que frecuentemente se asocia con
anomalias de la linea media, que involucran a la region facial y a otros sistemas. Se ha
encontrado que los ojos muestran un amplio rango de variacién, desde la ciclopia completa, la
cual presenta un 0jo Unico rudimentario en la linea media, hasta la ciclopia incompleta, donde
hay dos globos oculares bien formados, que se encuentran muy cercanos en una orbita amplia.
Ocurre por la accion de diferentes factores teratdgenos que alteran el desarrollo embrionario
normal y en consecuencia afectan los procesos de formacion de los patrones para la
determinacion de los ejes y la organogénesis ocular. Entre los factores teratdgenos se citan los
ambientales y los genéticos. Actualmente el diagnéstico de la ciclopia se realiza en vida
intrauterina a través del estudio ultrasonografico en etapas precoces del desarrollo, durante el
primer trimestre del embarazo. Sin embargo el estudio radiolégico de piezas anatémicas fetales
postmortem también es importante para establecer la presencia de otras malformaciones. Se
presenta el caso de un feto ciclope del sexo femenino, el cual presenta en la region ventral de
la cara un ojo Unico, que se encuentra ubicado en una cavidad orbitaria romboidal. Los
parpados se encuentran fusionados. Entre el labio superior y el ojo Unico, se observa una
depresion que delimita el maxilar superior. Se realizaron estudios simples radiolégico,
tomografico y por resonancia magnética craneo-facial estableciéndose su importancia en la
deteccion de otras anomalias asociadas, no solo externas, sino también 0seas y viscerales por
lo que es dtil en el diagnostico morfolégico que debe ser complementado con el estudio
genético respectivo.

Palabras Claves:ciclopia, malformaciones, diagnéstico imagenolégico

Title
Importance of radiology in the study of anatomical pieces. Study of the cranio-facial region from
a cyclope fetus.

Abstract

Cyclopia is a congenital anomaly characterized by the presence of a unique eye in the medial
part of the face, which combines the lack of separation of the eyes and the failure of
prosencephalic division. In this strange anomaly there is a defective development of the anterior
end of the neural tube, which is always associated with brain abnormalities. It is considered the
most extreme variable in the holoprosencephaly that is frequently associated with anomalies of
the mid line involving the facial region and other systems. There exist a wide variation, from
complete cyclopia, which presents a rudimentary unique eye in the mid line, up to the incomplete
cyclopia, where there are two well formed ocular globes that are very near in a wide orbit. It
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arises from the action of different teratogenic factors altering the normal embryonic
development and consequently distorting axes determination, and the ocular organogenesis.
Among the teratogenic factors the environmental and genetic are cited. At the moment the
cyclopia diagnosis is achieved during intra-uterine life by the ultrasonographic study at
precocious stages of the development, during the first trimester of pregnancy. However, the
postmortem radiological study of anatomical fetal pieces is also important for the assesment of
other malformations. The case of a feminine sex fetus cyclops is presented, who exhibits in the
ventral face region a unique eye, which is located in a rhombic orbital cavity. The lids are fused.
Between the superior lip and the unique eye, a depression is observed that delineate the
superior maxillary. Simple radiological, tomographic, and magnetic resonance cranio-facial
studies were carried out confirming their importance for the detection of other associate
anomalies, not only external, but also bony and visceral.

Key Word
cyclopia, malformations, diagnostic imaging

Importancia de la radiologia en el estudio de piezas anatémicas. Estudio de la
region craneo-facial de un feto ciclope.

Introduccién

La ciclopia es una anomalia congénita caracterizada por la presencia de un ojo Unico en la
parte medial de la cara, que combina la falta de separacién de los ojos con la falta de divisién
del prosencéfalo. En esta rara anomalia hay un desarrollo defectuoso del extremo anterior del
tubo neural, razén por la cual siempre esta asociada con anormalidades del cerebro. La
ciclopia es considerada como la variable mas extrema de la holoprosencefalia (1’09'14), que
frecuentemente se asocia con anomalias de la linea media, que involucran a la region facial y a
otros sistemas G>71110) Ep ja ciclopia se ha encontrado que los ojos muestran un amplio
rango de variacion, desde la ciclopia completa, la cual presenta un ojo Unico rudimentario en la
linea media, con una cérnea simple, una pupila y un cristalino sin rasgos de duplicacién, hasta
la ciclopia incompleta, donde hay dos globos oculares bien formados, que se encuentran muy
cercanos en una orbita amplia. La ciclopia puede ocurrir por la accion de diferentes factores
teratdbgenos que alteran el desarrollo embrionario normal y en consecuencia afectan los
procesos de formacién de los patrones para la determinacion de los ejes y la organogénesis
ocular . Entre los factores teratbgenos mas importantes podemos citar: los factores
ambientales (radiaciones, infecciosos) y factores genéticos. Actualmente el diagndstico de la
ciclopia se realiza en vida intrauterina a través del estudio ultrasonogréfico en etapas precoces

del desarrollo, durante el primer trimestre del embarazo (212.17),
Objetivos:

1. Realizar el estudio morfoldgico externo, radiolégico simple, tomografico y por
resonancia magnética nuclear de la region craneo-facial del feto ciclope, con el
fin de observar las caracteristicas del ojo ciclope, asi como las anomalias
asociadas.

Materiales y métodos

1) Se realiz6 el estudio morfolégico externo y por radiologia simple, tomografia y resonancia
magnética nuclear de la regién craneo-facial de un feto ciclope del sexo femenino,
perteneciente al Museo Teratologico de la Catedra de Embriologia de la Facultad de Medicina
de la Universidad de Los Andes.

2) Se utilizaron los equipos de radiologia simple, tomografia y resonancia magnética nuclear del
Servicio de Imagenologia del Instituto Autonomo Hospital Universitario de Los Andes,
realizandose, con la técnica de Whaters invertido, radiografia PA, Tomografia en sentido
craneo caudal cada 4 mm en la fosa posterior y cada 10 mm en la regién supratentorial, con
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ventana 6sea y con reconstruccion tridimensional y resonancia magnética de la regiéon craneo —
facial en los planos axial coronal y sagital, con técnica ponderada en T1 y axial en T2.

Resultados

1. Estudio Morfolégico Externo del Feto:

El feto ciclope en estudio es del sexo femenino, el cual presenta una talla de 42 cm., (longitud
craneo-talon) y un peso de 1.089 gr. En la region de la cabeza se aprecia presencia de
abundante pelo, e insercién normal de los pabellones auriculares. Hacia la region ventral de la
cara se observa un ojo Unico, por encima del cual se encuentra una proboscide de 14 mm de
longitud, cuyo diametro transversal es de 9 mm., y el vertical de 7 mm. Al observar con detalle
el globo ocular se aprecia que se encuentra ubicado en una cavidad orbitaria romboidal, que es
mas deprimida hacia la cara inferior. Dentro de esta cavidad orbitaria se encuentra un globo
ocular Unico, donde se diferencia aparentemente un solo iris y una sola cérnea (Imagen 1). Los
parpados se encuentran fusionados, y en la linea de fusion se aprecia una depresion mas
acentuada en el parpado inferior. Las cejas estan presentes a cada lado de la proboscide al
igual que las pestafas, que son mas abundantes en la periferia del parpado superior. La boca y
la regién mandibular presentan un aspecto aparentemente normal, sin embargo fue imposible
abrir los labios para apreciar el paladar. Entre el labio superior y el ojo Unico, se observa una
depresion que delimita el maxilar superior. (Imagen 1).

Figura 1

Estudio Radiol6gico simple:

A nivel de la cara se destaco la presencia de una sola érbita con un globo ocular Unico, con
ausencia de antros maxilares y de fosas nasales, los maxilares superiores se observaron
hipopléasicos, el maxilar inferior no mostré rasgos de alteracion, denotandose una hendidura
intermandibular (Imagen 2).
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Figura 2

Estudio Tomogréfico:

En el estudio de la cabeza la relacion volumétrica créneo facial es aparentemente normal. En la
béveda craneana los huesos tenian una osificacion satisfactoria, presentandose incluso un
aparente engrosamiento del diploe. En la region frontal se diferenciaron alteraciones tanto en
su porcion vertical como horizontal, denotandose una escotadura nasal amplia donde se apreci6
unién de los arcos orbitarios, para formar una cavidad orbitaria Unica central con ausencia de la
piramide nasal y de la pared superior de las fosas nasales. A nivel del hueso etmoides, no se
logré identificar el laberinto etmoidal y su correspondiente complejo turbinal. En el macizo facial
no se observaron los huesos propios de la nariz ni del tabique nasal, de igual modo se aprecio
hipoplasia del maxilar superior y de su apdfisis orbitaria y alveolar. No se evidencid alteracion
en la apdfisis palatina, que sugiriera la presencia de paladar hendido (Imagen 3).
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Figura 3

Estudio por Resonancia Magnética:

En las imagenes obtenidas desde el plano axial, en los cortes inferiores a nivel de la fosa
posterior, se demostré hipoplasia cerebelosa bilateral, amplia y un ventriculo que
anatomicamente se comunicaba con una cisterna magna amplia. A medida que se progreso en
el estudio se evidencié la ausencia de los bulbos olfatorios. La cavidad ocular era Unica y
central, con presencia de una probdscide. Se diferencié un solo globo ocular, donde se aprecio
un cristalino Gnico, como una estructura brillante localizada en la porcion anterior. El cuerpo
vitreo se observd con baja sefal, y engrosado hacia la pared posterior del globo ocular

Figura 4

A nivel de la regién selar se demostré la silla turca hipoplasica, en cuyo interior se aprecié una
estructura poco desarrollada, que posiblemente corresponde a la glandula hipofisaria (Imagen
4). En la regién supratentorial se observd una cavidad ventricular UGnica dilatada
(holoprosencefalia), a predominio del hemilado derecho, con ausencia del cuerpo calloso, del
trigono cerebral de comisuras y circunvoluciones, pero no se aprecié la sustancia gris ni la
blanca. De igual modo se evidencié6 una delgada capa del manto cerebral, hacia la parte
anterior de la fronto-parietal (Imagen 5 y 6). En el plano sagital se logr6 determinar la
presencia del tallo cerebral y de la region talamica, asi como la conservacion de la morfologia
de la regién bulbo-medular. La médula espinal era hipoplasica, con gran coleccion de liquido
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propio de la comunicacion con la cavidad Unica ventricular intracraneal (Imagen 4).

Figura 6

Discusion

El estudio radiolégico de piezas anatémicas fetales postmortem es importante para establecer
la presencia de malformaciones, siendo necesaria para detectar las anomalias 6seas que, junto
a las externas y viscerales, constituyen algunos sindromes que deben ser diagnosticados y
complementados con el estudio genético respectivo. En el caso del feto ciclope en estudio a
través del estudio morfolégico externo y radioldgico, se determino que es del sexo femenino, de
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unas treinta y cuatro semanas de gestacion aproximadamente, correspondiendo a una ciclopia
completa con una cavidad ocular Unica, central, a diferencia de otros casos estudiados por Liu,
D. y col. (1997), donde los ojos presentan diversos grados de fusién y se ubican en una Orbita
Unica o en Orbitas separadas. Ademas se observa la presencia de una prosbocide (nariz
tubular) por encima del ojo Unico. La holoprosencefalia referida en nuestro caso, se considera
como la variante mas extrema de la ciclopia, que muchas veces se asocia con agenesia del
cuerpo calloso. Autores como Kjaer, I. y col. (1991); Peng, Y. y col. (1997), han referido
también ausencia del trigono cerebral, de comisuras y de sustancia gris y blanca, datos que
coinciden con los descritos en el presente trabajo. La hipoplasia cerebelosa visualizada, se
considera un hallazgo inusual, ya que en la mayoria de los casos descritos solo se hace
referencia a la alteracion del cerebro anterior. La ausencia de los bulbos olfatorios encontrada
en nuestro estudio coincide con los hallazgos descritos por Muller, F. y col. (1989), O’Ralhilly,
R. y col. (1989) y Peng, Y. y col. (1997), produciéndose probablemente por una alteracion en
la formacioén de la placoda nasal. Las causas que produjeron el desarrollo de la ciclopia en el
caso estudiado no se pudieron determinar, debido a que no se logro obtener la historia clinica
materna y perinatal que aportaran datos precisos de los antecedentes familiares (maternos y
paternos), de la evolucién del embarazo y del momento del parto, para asi identificar el factor
teratégeno responsable de esta anomalia. Sin embargo, podemos decir que hubo una
alteracién en la organogénesis ocular, que involucré una falla en la migracion de las células de
las crestas neurales, lo que nos explicaria la embriogénesis de algunas de las anomalias
encontradas en el feto estudiado.
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NOTA: Toda la informacion que se brinda en este articulo es de caracter investigativo y con fines académicos y de actualizacion
para estudiantes y profesionales de la salud. En ningin caso es de caracter general ni sustituye el asesoramiento de un médico.
Ante cualquier duda que pueda tener sobre su estado de salud, consulte con su médico o especialista.
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