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Resumen Presentamos un caso de hidropesı́a fetal no inmunitaria diagnosticada en la semana

32 de embarazo que finalizó con defunción fetal. Tras la necropsia se comprobó la coexistencia de

un sı́ndromemalformativo no filiado junto a la existencia de una tumoración hepática que invadı́a

la cavidad torácica. Analizamos la posible asociación causal de ambos hallazgos.

� 2009 SEGO. Publicado por Elsevier España, S.L. Todos los derechos reservados.
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Fetal hydrops secondary to cavernous hemangioma and polymalformation syndrome

Abstract We report a case of non-immune fetal hydrops diagnosed at 32 weeks of pregnancy

that ended in foetal death. Following the autopsy an unknownmalformation syndrome was found

together with a liver tumour that invaded the chest cavity. We analyse the possible causal

association of both findings.

� 2009 SEGO. Published by Elsevier España, S.L. All rights reserved.

Introducción

La palabra hidropesı́a procede del griego y significa edema. El
término hidropesı́a fetal describe un exceso de lı́quido en
compartimentos extravasculares y cavidades corporales del
feto. Su frecuencia es baja, estimándose en 1 por cada 3.000
nacidos vivos. En hospitales de referencia con equipos eco-

gráficos de alta resolución se ha calculado una tasa mucho
más alta, en torno a 1 caso por cada 165 embarazos1.

Puede ser de causa inmunitaria o no inmunitaria. En el
primer caso el edema es secundario a anemia debida a
anticuerpos circulantes maternos contra antı́genos de los
hematı́es fetales. En 1943, Potter describió una entidad
clı́nica que afectaba a embarazos sin sensibilización Rh(D)
y se caracterizaba por anasarca fetal, edema placentario y, a
menudo, derrames serosos en el feto2. Potter reconoció que
esta entidad, denominada desde entonces hidropesı́a fetalis
no inmunitaria, no representaba una enfermedad especı́fica,
sino más bien una manifestación tardı́a de muchas enferme-
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dades severas. Cuando Potter describió por primera vez la
hidropesı́a fetalis no inmunitaria, esta entidad constituı́a
menos del 20% de los casos de hidropesı́a; en cambio, desde
el advenimiento de profilaxis efectiva contra la sensibiliza-
cion Rh(D), la frecuencia relativa del hidropesı́a fetalis no
inmunitaria ha aumentado al 90%. La tasa de mortalidad del
hidropesı́a fetalis no inmunitaria varı́a entre el 50 y el 98%,
dependiendo de la causa del problema.

El diagnóstico suele hacerse por ecografı́a y no por los
sı́ntomas maternos. Los hallazgos incluyen edema cutáneo,
ascitis abdominal y derrame pleural o pericárdico. La defi-
nición más aceptada del edema es mayor de 5 mm de tejido
subcutáneo3. Una placenta gruesa y el polihidramnios son dos
hallazgos que suelen estar presentes en estos casos4.

Está bien descrito en la literatura la aparición de una
hidropesı́a secundaria a grandes hemangiomas hepáticos
debido a fallo cardiaco congestivo, ası́ como su alta morta-
lidad. Además, la aparición de hemangiomas es frecuente en
algunos sı́ndromes malformativos.

Caso clı́nico

Paciente de 36 años, sin antecedentes familiares ni perso-
nales de interés ni hábitos tóxicos. Alérgica a la domperi-
dona, grupo 0 RH+. Gestante cuartigesta con un aborto y dos
partos: el primer parto pretérmino de 23 semanas de ges-
tación con resultado de un feto varón de 800 g de peso que
fallece de forma precoz a las 2 h de vida y el segundo un parto
mediante cesárea a las 38 semanas de gestación, con resul-
tado de un feto varón de 3.250 g de peso que se encuentra
vivo y sano.

El curso del embarazo actual se desarrolla sin complica-
ciones, destacando únicamente cerclaje cervical preventivo
por antecedente de parto pretérmino a las 14 semanas y
amniocentesis precoz con resultado de cariotipo 46 XY a las
15 semanas de gestación por cribado de cromosomopatı́as de
riesgo alto.

A las 32 semanas de gestación la paciente es derivada a la
unidad de bienestar fetal de nuestro hospital por sospecha de
malformación fetal asociada a hidramnios. A la exploración
fı́sica se observa una altura uterina mayor a la de una
gestación a término y en la ecografı́a se comprueba un
polihidramnios intenso que dificulta la visualización de las
estructuras fetales; la biometrı́a fetal es acorde con el
tiempo de amenorrea, es decir, 32 semanas de gestación.
Durante la realización de la ecografı́a llama la atención de la
presencia de un gran desplazamiento mediastı́nico hacia la
izquierda del tórax debido a la ocupación del hemitórax
derecho por una estructura de aspecto mixto con predominio
lı́quido (fig. 1). Como diagnóstico diferencial se plantean tres
entidades: teratoma, adenomatosis quı́stica pulmonar y her-
nia diafragmática.

La paciente es ingresada el mismo dı́a de la realización de
la ecografı́a y se realiza maduración pulmonar. Al dı́a
siguiente del ingreso se realiza una amniocentesis evacua-
dora extrayéndose 1.500 cc de lı́quido amniótico de aspecto y
caracterı́sticas normales. A los 2 dı́as se realiza una nueva
ecografı́a y un estudio Doppler, observándose un flujo reverso
diastólico en la arteria umbilical (fig. 2); por ello se programa
la realización de una cesárea electiva. A las pocas horas de la
realización de la ecografı́a se produce la muerte fetal, por lo

que se retira el cerclaje cervical y se induce el parto de la
gestante, que termina al dı́a siguiente de forma espontánea,
con un varón en presentación de nalgas de 2.290 g de peso y
prueba de Apgar 0/0. El puerperio cursó sin complicaciones y
la paciente fue dada de alta a las 24 h del parto.

El feto fue enviado al servicio de anatomı́a patológica del
Complejo Hospitalario Torrecárdenas para la realización de
la necropsia, que emite los siguientes diagnósticos (figs. 3 y
4): muerte fetal intraútero debida a un sufrimiento fetal
agudo; sı́ndrome polimalformativo constituido por macro-
cefalia, exoftalmos, implantación baja de pabellones auri-
culares, pies equinovaros, situs inverso parcial, hipoplasia
pulmonar, derrame pleural y pericárdico, comunicación
auricular tipo aurı́cula común y agenesia de hemidiafragma
derecho, gastrosquisis y hemangioma cavernoso hepático
con cambios de necrosis isquémica e inmadurez visceral
generalizada.

Discusión

La hidropesı́a fetal se define como una acumulación anormal
de lı́quido seroso en al menos dos cavidades o tejidos corpo-
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Figura 1 Se observa la presencia de una masa de estructura

mixta en cavidad torácica que desplaza el corazón.

[()TD$FIG]

Figura 2 Flujo reverso diastólico en arteria umbilical previo al

éxitus fetal.
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rales, por lo que para diagnosticar ecográficamente esta
patologı́a deben aparecer dos o más de las siguientes carac-
terı́sticas en el feto5:

— Ascitis.
— Derrame pleural.
— Derrame pericárdico.
— Edema subcutáneo.
— Polihidramnios.

La hidropesı́a no inmunitaria representa el estadio termi-
nal de losmecanismos de compensación fetales frente a una o
varias circunstancias, como pueden ser la obstrucción del
drenaje linfático en la cavidad torácica o abdominal debida a
una tumoración, un incremento de la permeabilidad de los
vasos sanguı́neos por una infección, el incremento de la
presión venosa por un fallo miocárdico o la obstrucción del
retorno venoso al corazón, la reducción de la presión osmó-
tica debida a un nefropatı́a o un fallo hepático, etc.

5.
En una reciente revisión sistemática de la literatura

basada en el Quality Of Reporting Of Meta-analyses (QUO-
ROM)6 sobre un total de 225 artı́culos relevantes que incluı́an

a un total de 6.361 pacientes con hidropesı́a no inmunitaria,
se establecieron los siguientes subgrupos según etiologı́a y en
orden de frecuencia (tabla 1) destacando el origen cardio-
vascular (21,7%) y el idiopático (17,8%) como los principales
factores etiológicos.

En algunas ocasiones se solapan varios factores capaces de
ocasionar hidropesı́a. Por ejemplo, la infección por parvovi-
rus B19 es considerada de etiologı́a infecciosa pero su meca-
nismo productor de la hidropesı́a es ocasionando anemia
fetal. De forma similar, muchas de de las cromosomopatı́as
se complican con defectos cardiacos que son, en último
término, los causantes de la hidropesı́a.

Aunque los tumores fetales son una de las causas menos
frecuentes de hidropesı́a no inmunitaria, debemos tenerlos
en cuenta. Si bien esta patologı́a puede ocurrir en cualquier
momento de la gestación, la mayorı́a de los fetos con hidro-
pesı́a que se asocian a tumores se detectan de forma acci-
dental en el tercer trimestre de gestación, en la ecografı́a de
rutina de la semana 327. El polihidramnios es particularmente
importante en los fetos que presentan un tumor, ya que se
detecta en, al menos, el 50% de los casos.

El tumor que más frecuentemente se asocia a hidropesı́a
es el teratoma (35%), con sus diferentes tipos (intrapericár-
dico, sacrococcı́geo, mediastı́nico e intracraneal); le siguen
en frecuencia los tumores cardiacos (11%), excluidos el
teratoma intrapericárdico, la leucemia (9%), los tumores
hepáticos (10%), el neuroblastoma (9.5%), los tumores pla-
centarios (9%), los tumores de tejidos blandos (8%), los
renales (7.6%), los tumores de cerebro (4%), la histiocitosis
(3%) y los tumores pulmonares (3%)8.

Entre los tumores que pueden ser causa de hidropesı́a
fetal haremos mención especial a los tumores de origen
hepático, destacando el hemangioma como elmás frecuente,
al que le siguen el hamartoma mesenquimal y el hepato-
blastoma9.

El hemangioma raramente se diagnostica prenatalmente,
existiendo pocos casos publicados10,11. La mayorı́a son asin-
tomáticos y se resuelven espontáneamente durante los dos
primeros años de vida12, por lo que la incidencia de este tipo
de tumor se encuentra infraestimada. En Estados Unidos, se
calcula que prenatalmente se diagnostica aproximadamente
en el 2% y tras una necropsia en el 7,4% de los casos.

Presenta un origen de tipo mesenquimal y normalmente
son únicos, aunque su etiologı́a es desconocida. Ecográfica-
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Figura 3 Vista general del feto en el que destaca la presencia

de gastrosquisis y deformidades faciales y en extremidades.

[()TD$FIG]

Figura 4 Examen macroscópico del higado fetal en el que se

observa tumoración sólida (hemangioma) en la superficie del

lóbulo derecho.

Tabla 1 Anomalı́as asociadas a hidrops fetal

CAUSAS %

Cardiovascular 21,7

Cromosómicas 13,4

Hematológicas 10,4

Infecciones 6,7

Torácicas 6

Linfáticas 5,7

Transfusión feto-fetal 5,6

Sindrómicas 3,4

Tracto urinario 2,3

Otras 6

Idiopáticas 17,8

Bellini et als (2009).
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mente es una masa bien delimitada, heterogénea, con áreas
hipoecogénicas en el centro de la misma, aunque también
podemos observar áreas tanto hipoecogénicas como hipere-
cogénicas; al realizar un ecografı́a Doppler color se eviden-
ciará un flujo con un ı́ndice de resistencia bajo13—15. Se
ubican con más frecuencia en la parte posterior del lóbulo
hepático derecho16. Aunque son esencialmente benignos, se
asocian a una mortalidad infantil elevada, entre un 12-90%,
normalmente como consecuencia de complicaciones, como
fallo cardı́aco congestivo, trombocitopenia y hemorragia
intraabdominal por su rotura. A veces involucionan espontá-
neamente, especialmente durante los primeros años de vida.
Mejides et al17 reportaron un caso de un hemangioma hepá-
tico detectado a las 29 semanas de embarazo que fue tratado
exitosamente intraútero con hidrocortisona a través de la
vena umbilical obteniendo una reducción significativa del
flujo vascular del tumor y con una reducción de la anemia
fetal y un incremento de la hemoglobina fetal.

Por otra parte, aproximadamente un 35% de casos de
hidrops no inmune puede tener una base genética o cromo-
sómica 18,19.

Los hemangiomas hepáticos pueden ocurrir conjunta-
mente con sindromes clı́nicos bien definidos como el Klip-
pel-Trenaunay-Weber (junto con hemiatrofia congénita y
nevus flammeus,con o sin hemimegaencefalia),el Kasa-
bach-Merritt(hemangiomas hepáticos gigantes asociados a
trombocitopenia y CID),el de Rendu-Osler-Weber(numerosos
hemangiomas de pequeño tamaño en cara,lengua,labios y
mucosa bucal,tracto intestinal e hı́gado),el Von Hippel-Lin-
dau(que asocia angiomas cerebrales y retinianos con lesiones
en hı́gado y páncreas).Tambien se han descrito múltiples
hemangiomas hepáticos en el Lupus eritematoso sistémico.-
Werbe et als (1992) describen un caso de un neonato con
hemangioma de 3 cm y encefalocele y otro con encefalomie-

litis, malrotación parcial de intestino y arteria umbilical
única20. En alrededor de un 50% de de recién nacidos, los
hemangiomas hepáticos se asocian con hemangiomas cutá-
neos y de otros órganos. 21.También se han descrito heman-
giomas hepáticos en asociación con el sı́ndrome Beckwith-
Wiedmann, corioangioma placentario y riñones dismórficos
22. En cuanto al diagnóstico del sı́ndrome de Beckwith-Wied-
mann se precisan al menos 3 hallazgos mayores o 2 menores y
1 menor de los criterios recogidos en la tabla 2 23. Despues de
analizar nuestro caso no pensamos que se ajuste a dichos
criterios aunque no podemos descartar una forma atı́pica del
mismo.

Conclusión

El hidrops parece secundario al hemangioma hepático que,a
su vez,estarı́a relacionado con un cuadro sı́ndrómico que no
hemos logrado filiar, si bien podrı́a tratarse de una variante
atı́pica del sı́ndrome de Beckwith-Wiedmann.
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