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PALABRAS CLAVE Resumen

Sindrome en espejo; Se describe un caso de sindrome «en espejo» de una paciente de 16 afos con embarazo de
Hidrops fetal; 22 semanas, quien consulté por presentar dolor abdominal de fuerte intensidad. La
Teratoma sacrococci- ecografia fetal demostr6 la presencia de un feto Unico en presentacion cefalica, gran
geo fetal cantidad de liquido en la cavidad abdominal y toracica fetal, edema placentario,

polihidramnios y tumoracion quistica en la region sacra. Se obtiene un recién nacido con
edema subcutaneo generalizado, con escasa cantidad de liquido pleural y pericardico y
tumoracién compatible con teratoma sacrococcigeo fetal.
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Abstract

A case of mirror syndrome is described in a 16-year-old patient with a 22-week pregnancy
who presented with severe abdominal pain. Fetal ultrasonography showed the presence of
a single cephalic fetus, a large amount of fluid in the fetal abdominal and thoracic cavities,
placental edema, polyhydramnios and a cystic tumor in the sacral region. The newborn
showed subcutaneous edema with scarce pleural and pericardial fluid and a tumor
compatible with fetal sacrococcygeal teratoma.

© 2008 Elsevier Espafa, S.L. All rights reserved.

Introduccion materno generalizado y placentomegalia. La madre «refle-
ja» el edema del feto y la placenta'. Puede ocurrir en

El sindrome en espejo (también conocido como «sindrome ~ cualquier momento del embarazo, pero se presenta mas

de Ballantyne» o «sindrome del triple edema») es una triada  frecuentemente al final del segundo o al inicio del tercer

que consiste en la presencia de hidrops fetal, edema trimestre, y generalmente produce una elevada morbilidad
y mortalidad perinatal.

La incidencia y el mecanismo del sindrome son descono-
*Autor para correspondencia. cidos. Vidaeff et al? publicaron una revision de 20 casos del
Correo electrénico: sippenbauch@gmail.com (E. Reyna). sindrome desde 1956. Las manifestaciones clinicas son
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variables, pero generalmente las pacientes presentan
edema periférico, rapida ganancia de peso, disnea progre-
siva e hipertension, una presentacion y curso clinico
similares a la preeclampsia. Sin embargo, en contraste con
la preeclampsia, es comun la anemia dilucional (en la
preeclampsia lo usual es la hemoconcentracion)'.

El teratoma sacrococcigeo fetal (TSF) es el tumor
congénito de las células germinales mas comun del periodo
neonatal. Esta compuesto de una amplia variedad de tejidos
extrafos al sacro y contiene las tres capas de células
germinales. La incidencia de los TSF es de 1 por 40.000
nacimientos y es el tumor retroperitoneal mas comin®.

El presente informe es de una paciente con embarazo de
22 semanas Yy diagnostico de sindrome en espejo asociado a
TSF.

Descripcion del caso

Paciente de 16 anos, 1 gesta, 0 para, con embarazo de 22
semanas quien es referida por presentar edema en miem-
bros inferiores, cefalea y escotomas. Al examen fisico de
ingreso se encontré presion arterial de 149/95mmHg y
edema por encima de ambas rodillas. La paciente habia
aumentado 8 kg de peso en las Ultimas 3 semanas. Los
examenes de laboratorio reportaron hemoglobina: 9,6 g/dl,
hematocrito: 29,3%, cuenta blanca: 6.800células x pl,
alanino-aminotransferasa: 33U/, aspartato-aminotransfe-
rasa: 39 U/l, acido urico: 7,9 mg/dl, y creatinina: 0,9 mg/dl.
El grupo sanguineo era O Rh+.

En el ecograma obstétrico se observo un feto Unico en
presentacion cefalica, edema de cuero cabelludo, hidro-
nefrosis, gran cantidad de liquido en la cavidad abdominal y
toracica fetal acompanado de compresion del corazon y los
pulmones hacia la columna vertebral. También se observé la
presencia de una tumoracion quistica de 7x9x6 cm.
También se evidencio la presencia de edema placentario y
polihidramnios. Se solicité gonadotropina coridnica, cuyos
valores fueron de 235.000 mU/ml, motivo por el cual se
decide la interrupcion del embarazo con misoprostol vaginal
y luego oxitocina endovenosa. Para evitar la ruptura del
teratoma durante el parto, no se realiz6 ningln tipo de
maniobra activa. Se obtuvo un recién nacido vivo masculino
de 430 g con tumoracion en el polo podalico compatible con
TSF, quien muere a las 2 h (fig. 1).

Teratoma sacrococcigeo fetal.

Figura 1

Durante el puerperio inmediato, el edema desaparecio
rapidamente. La paciente fue dada de alta a las 36h, sin
edema. Los resultados de los examenes de laboratorio de
egreso fueron hemoglobina: 8,1g/dl, hematocrito: 30,9%,
alanino-aminotransferasa: 35U/l, aspartato-aminotransfe-
rasa: 33U/l, y creatinina: 0,8 mg/dl.

El estudio de anatomia patoldgica reveld la presencia de
edema subcutaneo y generalizado, con escasa cantidad de
liquido pleural y pericardico y teratoma inmaduro primario
con la presencia de rosetas intraepiteliales. El cariotipo del
feto fue 46XX. El examen patolodgico de la placenta confirmé
el diagnostico por la presencia de vellosidades hidrépicas e
inmaduras. El peso de la placenta fue de 730 g.

Discusion

EL TSF se origina de las células somaticas totipotenciales que
se producen del nudo primitivo (nddulo de Hansen) o de
masas de células caudales que escapan a las influencias
inductivas normales. Las células estan intimamente adhe-
ridas al coccix, y para evitar recurrencias se debe extirpar
éste*. Su diagnostico es sencillo con la ecografia convencio-
nal. Excluyendo el meningocele, es probable que una
tumoracion fija al polo podalico sea un teratoma. El TSF
puede diferenciarse de un meningocele debido principal-
mente a que tiene un tejido interno mas abundante,
mientras que el meningocele es principalmente quistico®.
Los TSF pueden ser completamente externos (tipo 1),
combinados internos y externos (tipo n), principalmente
internos (tipo 1) o completamente internos (tipo Iv).

Se debe buscar la presencia de insuficiencia cardiaca,
placentomegalia o hidrops fetal, ya que éstos pueden
progresar rapidamente. La insuficiencia cardiaca fetal es
precedida de dilatacion ventricular, aumento del flujo
sanguineo en la aorta descendente, disminucion del flujo
placentario a través de la arteria umbilical y dilatacién de la
vena cava inferior*. El hidrops fetal se puede deber a una
insuficiencia cardiaca secundaria al incremento del lecho
vascular en el tumor o a la hipoproteinemia secundaria a la
pérdida de proteinas a través de los capilares anormales del
tumor. La muerte fetal intrauterina es comin cuando se
observa el hidrops en fetos con TSF°. Si el feto se vuelve
hidrépico y/o se produce la placentomegalia, la madre
puede desarrollar una enfermedad similar a la preeclamp-
sia, conocida como «sindrome en espejo»*.

El sindrome en espejo fue inicialmente utilizado para
describir el hidrops fetal asociado a la isoinmunizacion
Rhesus. En 1892, Ballantyne describié por primera vez el
sindrome del hidrops fetalis (inflamacion edematosa masiva
del feto) al describir los criterios clinicos y patologicos que
permitian hacer el diagnéstico (edema, anemia y aumento
del tamafio del higado, bazo y placenta)®. En afios
posteriores, se ha observado que el hidrops fetal puede
ocurrir asociado a causas no inmunoldgicas, por ejemplo:
TSF, infecciones intrauterinas, anomalia de Ebstein, aneu-
risma de la vena de Galeno, arritmias fetales, corioangioma
placentario, alfa-talasemia, trisomia del 13 y eritroblasto-
sis. En la mayoria de los casos reportados, la mortalidad
perinatal es alta’.

La patogénesis del sindrome en espejo es desconocida.
Espinoza et al® sugirieron que las altas concentraciones del
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sVEGFR-1 (soluble vascular endothelial growth factor
receptor-1 ‘receptor 1 del factor de crecimiento endotelial
vascular soluble’), un factor antiangiogénico, esta implicado
en la fisiopatologia. La hipoxia del trofoblasto en casos de
edema de las vellosidades lleva a un incremento en la
produccion y la liberacion a la circulacion materna de
SVEGFR-1 y otros factores antiangiogénicos. Las concentra-
ciones excesivas de estos productos pueden ser las respon-
sables del edema materno.

Con relacion al mecanismo involucrado en la retencion de
liquidos, el cual parece ser un hecho esencial del sindrome,
se ha descrito que es un mecanismo compensatorio inducido
por la placenta isquémica para aumentar el flujo al lecho
placentario. Resultando en un aumento, hasta de 10 veces,
de las concentraciones de renina placentaria, produciendo
un aumento en la produccion de aldosterona que causa la
retencion de liquidos®.

Para realizar el tratamiento adecuado, es esencial
establecer la etiologia del hidrops fetal, que desafortuna-
damente es de causa idiopatica en mas del 30% de los casos®.
Si no se demuestra la evidencia de una causa tratable, el
embarazo continla y podria transformarse en un cuadro
similar a la preeclampsia (pseudotoxemia). Y en forma
similar a ésta, el tratamiento definitivo es el parto sin
importar la edad gestacional, lo cual generalmente resulta
en una alta morbilidad y mortalidad neonatal y perinatal. Se
ha reportado que el tratamiento de la causa subyacente de
la condicion fetal produce resoluciéon del cuadro materno
junto con remision del hidrops fetal®.

Uno de los parametros para realizar el diagnostico de
sindrome en espejo incluye la expansion del volumen
materno con posterior anemia dilucional, uno de los
hallazgos patoldgicos mas importantes para diferenciarlo
de la preeclampsia. En los tres casos descritos por Van Selm
et al'® de embarazos con hidrops feto-placentario inmuno-
logico severo asociado con muerte fetal, las madres

presentaron anemia dilucional y bajos niveles de hemato-
crito. Sugirieron que los valores bajos de hematocrito son un
factor fisiopatologico importante en el sindrome.

El sindrome en espejo es una entidad rara. La patogénesis
es desconocida, la fisiopatologia enigmatica y los sintomas
asociados con el sindrome desaparecen una vez que se trata
la patologia causante. Es importante para los médicos tener
en cuenta la entidad que esta asociada con alta mortalidad
fetal y morbilidad materna.
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