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Introduccion

Resumen Presentamos un caso de hidropesia fetal no inmunitaria diagnosticada en la semana
32 de embarazo que finalizd con defuncion fetal. Tras la necropsia se comprobo la coexistencia de
un sindrome malformativo no filiado junto a la existencia de una tumoracion hepatica que invadia
la cavidad toracica. Analizamos la posible asociacién causal de ambos hallazgos.
© 2009 SEGO. Publicado por Elsevier Espana, S.L. Todos los derechos reservados.

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 unknown malformation 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 Espana, S.L. All rights reserved.

graficos de alta resolucion se ha calculado una tasa mucho
mas alta, en torno a 1 caso por cada 165 embarazos'.
Puede ser de causa inmunitaria o no inmunitaria. En el

La palabra hidropesia procede del griego y significa edema. El
término hidropesia fetal describe un exceso de liquido en
compartimentos extravasculares y cavidades corporales del
feto. Su frecuencia es baja, estimandose en 1 por cada 3.000
nacidos vivos. En hospitales de referencia con equipos eco-
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primer caso el edema es secundario a anemia debida a
anticuerpos circulantes maternos contra antigenos de los
hematies fetales. En 1943, Potter describié una entidad
clinica que afectaba a embarazos sin sensibilizacién Rh(D)
y se caracterizaba por anasarca fetal, edema placentarioy, a
menudo, derrames serosos en el feto?. Potter reconocié que
esta entidad, denominada desde entonces hidropesia fetalis
no inmunitaria, no representaba una enfermedad especifica,
sino mas bien una manifestacién tardia de muchas enferme-
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dades severas. Cuando Potter describié por primera vez la
hidropesia fetalis no inmunitaria, esta entidad constituia
menos del 20% de los casos de hidropesia; en cambio, desde
el advenimiento de profilaxis efectiva contra la sensibiliza-
cion Rh(D), la frecuencia relativa del hidropesia fetalis no
inmunitaria ha aumentado al 90%. La tasa de mortalidad del
hidropesia fetalis no inmunitaria varia entre el 50 y el 98%,
dependiendo de la causa del problema.

El diagnostico suele hacerse por ecografia y no por los
sintomas maternos. Los hallazgos incluyen edema cutaneo,
ascitis abdominal y derrame pleural o pericardico. La defi-
nicion mas aceptada del edema es mayor de 5 mm de tejido
subcutaneo®. Una placenta gruesa y el polihidramnios son dos
hallazgos que suelen estar presentes en estos casos*.

Esta bien descrito en la literatura la aparicion de una
hidropesia secundaria a grandes hemangiomas hepaticos
debido a fallo cardiaco congestivo, asi como su alta morta-
lidad. Ademas, la aparicion de hemangiomas es frecuente en
algunos sindromes malformativos.

Caso clinico

Paciente de 36 anos, sin antecedentes familiares ni perso-
nales de interés ni habitos toxicos. 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-
tacion con resultado de un feto varon de 800 g de peso que
fallece de forma precoz a las 2 h de viday el segundo un parto
mediante cesarea a las 38 semanas de gestacion, con resul-
tado de un feto vardn de 3.250 g de peso que se encuentra
vivo y sano.

El curso del embarazo actual se desarrolla sin complica-
ciones, destacando Unicamente 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 gestacion por cribado de cromosomopatias de
riesgo alto.

A las 32 semanas de gestacion la paciente es derivada a la
unidad de bienestar fetal de nuestro hospital por sospecha de
malformacion fetal asociada a hidramnios. A la exploracion
fisica se observa una altura uterina mayor a la de una
gestacion a término y en la ecografia se comprueba un
polihidramnios intenso que dificulta la visualizacion de las
estructuras fetales; la biometria fetal es acorde con el
tiempo de amenorrea, es decir, 32 semanas de gestacion.
Durante la realizacién de la ecografia llama la atencion de la
presencia de un gran desplazamiento mediastinico hacia la
izquierda del térax debido a la ocupacion del hemitdrax
derecho por una estructura de aspecto mixto con predominio
liquido (fig. 1). Como diagndstico diferencial se plantean tres
entidades: teratoma, adenomatosis quistica pulmonar y her-
nia diafragmatica.

La paciente es ingresada el mismo dia de la realizacion de
la ecografia y se realiza maduracion pulmonar. Al dia
siguiente del ingreso se realiza una amniocentesis evacua-
dora extrayéndose 1.500 cc de liquido amnidtico de aspectoy
caracteristicas normales. A los 2 dias se realiza una nueva
ecografia y un estudio Doppler, observandose un flujo reverso
diastdlico en la arteria umbilical (fig. 2); por ello se programa
la realizacién de una cesarea electiva. A las pocas horas de la
realizacion de la ecografia se produce la muerte fetal, por lo

Figura 1 Se observa la presencia de una masa de estructura
mixta en cavidad toracica que desplaza el corazon.
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Figura2 Flujo reverso diastolico en arteria umbilical previo al
éxitus fetal.

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

El feto fue enviado al servicio de anatomia patoldgica del
Complejo Hospitalario Torrecardenas para la realizacion de
la necropsia, que emite los siguientes diagnésticos (figs. 3y
4): muerte fetal intradtero debida a un sufrimiento fetal
agudo; sindrome polimalformativo constituido por macro-
cefalia, exoftalmos, implantacion baja de pabellones auri-
culares, pies equinovaros, situs inverso parcial, hipoplasia
pulmonar, derrame pleural y pericardico, comunicacion
auricular tipo auricula comdn y agenesia de hemidiafragma
derecho, gastrosquisis y hemangioma cavernoso hepatico
con cambios de necrosis isquémica e inmadurez visceral
generalizada.

Discusion

La hidropesia fetal se define como una acumulacion anormal
de liquido seroso en al menos dos cavidades o tejidos corpo-
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Figura 3 Vista general del feto en el que destaca la presencia
de gastrosquisis y deformidades faciales y en extremidades.

rales, por lo que para diagnosticar ecograficamente esta
patologia deben aparecer dos o0 mas de las siguientes carac-
teristicas en el feto’:

— Ascitis.

— Derrame pleural.

— Derrame pericardico.
— Edema subcutaneo.
— Polihidramnios.

La hidropesia no inmunitaria representa el estadio termi-
nal de los mecanismos de compensacion fetales frente a una o
varias circunstancias, como pueden ser la obstruccion del
drenaje linfatico en la cavidad toracica o abdominal debida a
una tumoracion, un incremento de la permeabilidad de los
vasos sanguineos por una infeccién, el incremento de la
presion venosa por un fallo miocardico o la obstruccion del
retorno venoso al corazon, la reduccion de la presion osmo-

tica debida a un nefropatia o un fallo hepatico, etc.”.
En una reciente revision sistematica de la literatura

basada en el Quality Of Reporting Of Meta-analyses (QUO-
ROM)® sobre un total de 225 articulos relevantes que incluian

Figura 4 Examen macroscopico del higado fetal en el que se
observa tumoracion sélida (hemangioma) en la superficie del
l6bulo derecho.

a un total de 6.361 pacientes con hidropesia no inmunitaria,
se establecieron los siguientes subgrupos seglin etiologia y en
orden de frecuencia (tabla 1) destacando el origen cardio-
vascular (21,7%) y el idiopatico (17,8%) como los principales
factores etiologicos.

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

Aunque los tumores fetales son una de las causas menos
frecuentes de hidropesia no inmunitaria, debemos tenerlos
en cuenta. Si bien esta patologia puede ocurrir en cualquier
momento de la gestacion, la mayoria de los fetos con hidro-
pesia que se asocian a tumores se detectan de forma acci-
dental en el tercer trimestre de gestacion, en la ecografia de
rutina de la semana 32”. 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 mas frecuentemente se asocia a hidropesia
es el teratoma (35%), con sus diferentes tipos (intrapericar-
dico, sacrococcigeo, mediastinico e intracraneal); le siguen
en frecuencia los tumores cardiacos (11%), excluidos el
teratoma intrapericardico, la leucemia (9%), los tumores
hepaticos (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%)2.

Entre los tumores que pueden ser causa de hidropesia
fetal haremos mencién especial a los tumores de origen
hepatico, destacando el hemangioma como el mas frecuente,
al que le siguen el hamartoma mesenquimal y el hepato-
blastoma®.

El hemangioma raramente se diagnostica prenatalmente,
existiendo pocos casos publicados'®"". La mayoria son asin-
tomaticos y se resuelven espontaneamente durante los dos
primeros afios de vida'2, 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 Unicos, aunque su etiologia es desconocida. Ecografica-

Tabla 1 Anomalias asociadas a hidrops fetal

CAUSAS %
Cardiovascular 21,7
Cromosomicas 13,4
Hematolégicas 10,4
Infecciones 6,7
Toracicas 6
Linfaticas 5,7
Transfusion feto-fetal 5,6
Sindromicas 3,4
Tracto urinario 2,3
Otras 6
Idiopaticas 17,8

Bellini et als (2009).
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mente es una masa bien delimitada, heterogénea, con areas
hipoecogénicas en el centro de la misma, aunque también
podemos observar areas tanto hipoecogénicas como hipere-
cogénicas; al realizar un ecografia Doppler color se eviden-
ciara un flujo con un indice de resistencia bajo'3~'>. Se
ubican con mas frecuencia en la parte posterior del l6bulo
hepatico derecho'®. Aunque son esencialmente benignos, se
asocian a una mortalidad infantil elevada, entre un 12-90%,
normalmente como consecuencia de complicaciones, como
fallo cardiaco congestivo, trombocitopenia y hemorragia
intraabdominal por su rotura. A veces involucionan esponta-
neamente, especialmente durante los primeros afnos de vida.
Mejides et al'” reportaron un caso de un hemangioma hepa-
tico detectado a las 29 semanas de embarazo que fue tratado
exitosamente intradtero con hidrocortisona a través de la
vena umbilical obteniendo una reduccion significativa del
flujo vascular del tumor y con una reduccion 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-
somica 819,

Los hemangiomas hepaticos pueden ocurrir conjunta-
mente con sindromes clinicos bien definidos como el Klip-
pel-Trenaunay-Weber (junto con hemiatrofia congénita y
nevus flammeus,con o sin hemimegaencefalia),el Kasa-
bach-Merritt(hemangiomas hepaticos gigantes asociados a
trombocitopenia y CID),el de Rendu-Osler-Weber(numerosos
hemangiomas de pequeno tamafo en cara,lengua,labios y
mucosa bucal,tracto intestinal e higado),el Von Hippel-Lin-
dau(que asocia angiomas cerebrales y retinianos con lesiones
en higado y pancreas).Tambien se han descrito multiples
hemangiomas hepaticos 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-

Tabla 2 Criterios diagnosticos sd beckwith-wiedmann

Hallazgos mayores

e Defectos de pared abdominal (onfalocele o hernia
diafragmatica

e Macroglosia

e Macrosomia (peso > percentil 97)

e Pliegues en lébulo anterior de la oreja y/o fosas helicoidales
e Visceromegalia de organos abdominales por ejemplo,
higado, rindn(s), bazo, pancreas y glandulas adrenales.

e Tumores embrionarios en la infancia

e Hemihiperplasia

e Citomegalia de corteza adrenal fetal,habitualmente difusa
y bilateral

e Anomalias renales, incluyendo displasia medular

e Antecedentes familiars del sindrome

e Paladar hendido

Hallazgos menores

e Polihidramnios, placenta alargada y/o cordon umbilical
grueso,trabajo de parto prematuro

e Hipoglucemia neonatal

e Nevus flammeus(manchas en vino de Oporto)

e Cardiomegalia,defectos estructurales

cardiacos, miocardiopatia

o Diastasis de los musculos rectos

e Edad osea avanzada

litis, malrotacion parcial de intestino y arteria umbilical
Unica?®. En alrededor de un 50% de de recién nacidos, los
hemangiomas hepaticos se asocian con hemangiomas cuta-
neos y de otros érganos. 2'.También se han descrito heman-
giomas hepaticos en asociacion con el sindrome Beckwith-
Wiedmann, corioangioma placentario y rifones dismorficos
22 En cuanto al diagndstico del sindrome 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 atipica del
mismo.

Conclusion

El hidrops parece secundario al hemangioma hepatico que,a
su vez,estaria relacionado con un cuadro sindrémico que no
hemos logrado filiar, si bien podria tratarse de una variante
atipica del sindrome de Beckwith-Wiedmann.
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