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Sindrome de Parry-Romberg y
embarazo complicado con restriccion
del crecimiento fetal, preeclampsiay
tromboembolia pulmonar
Parry-Romberg Syndrome and

pregnancy complicated by fetal growth
restriction, preeclampsia and pulmonary
thromboembolism.

Andrés Ivan Pérez Gonzalez,' Javier Ortiz Betancourt,? Fausto Moisés
Coronel Cruz? Julio César Rodriguez Verduzco,' Jacqueline Torpey Islas,’
Jaretzy Garcia Manteca®
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2 Médico adscrito al servicio de medicina materno fetal.
3 Médico pasante del servicio social, Centro Médico ABC, Clinica BriMex, Ciudad de México.

Resumen

ANTECEDENTES: El sindrome de Parry-Romberg es una enfermedad craneofacial de
baja frecuencia caracterizada por atrofia hemifacial progresiva que puede afectar la
piel, los musculos y huesos. Su causa se desconoce, aunque se ha propuesto un ori-
gen autoinmunitario por su asociacidn con otras enfermedades de este tipo. Ademas
de las manifestaciones cutaneas puede haber alteraciones neuroldgicas, oftalmolé-
gicas y orales. La prevalencia estimada es de 1 caso por cada 700,000 personas, con
predominio en mujeres. Su relaciéon con el embarazo se ha descrita solo en pocos
casos con desenlaces favorables.

CASO CLINICO: Paciente de 28 afos, con diagndstico de sindrome de Parry Romberg,
sin seguimiento especializado, con embarazo de 30.6 semanas en curso. Ingresé debido
a un cuadro respiratorio, con documentacion de tromboembolia pulmonar, con sospe-
chainicial de hipertension arterial pulmonar, descartada posteriormente con estudios de
imagen. Recibié anticoagulacion con enoxaparina y oxigeno suplementario. Se integro el
diagndstico de restriccion del crecimiento fetal temprano (estadio I), con adecuado con-
trol hemodinamico durante la vigilancia semanal. A las 37.2 semanas se decidié la finali-
zacion del embarazo, mediante cesarea, indicada por presentacion pélvica en fase latente
de trabajo de parto. Se obtuvo una recién nacida de 2015 g, con evolucién favorable. Du-
rante el puerperio quirdrgico inmediato tuvo cifras tensionales elevadas y proteinuria en
cuantificacién de proteinas en orina de 24 horas, por lo que se diagnosticé preeclampsia
sin criterios de gravedad, controlada con nifedipino de liberacion prolongada.
CONCLUSION: El sindrome de Parry-Romberg es una enfermedad poco frecuente, con
evidencia limitada de su asociacion con el embarazo. Este caso destaca por ser, hasta
donde se tiene conocimiento, el primero en describir la coexistencia de complicacio-
nes maternas y fetales en una paciente con sindrome de Parry-Romberg.

PALABRAS CLAVE: Sindrome de Parry-Romberg; preeclampsia; restriccion del creci-
miento fetal; tromboembolia pulmonar; embarazo de alto riesgo.

Abstract

BACKGROUND: Parry-Romberg syndrome is an uncommon craniofacial disorder char-
acterized by progressive hemifacial atrophy involving the skin, musculature, and os-
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seous structures. The etiology remains unidentified, although an autoimmune mechanism has been proposed due to its correlation
with other autoimmune conditions. Beyond dermatological involvement, neurological, ophthalmological, and oral abnormalities may
also occur. The syndrome is estimated to affect 1 in 700,000 individuals, with a predilection for female patients. Isolated reports
have documented favorable outcomes associated with pregnancy.

CLINICAL CASE: A 28-year-old woman diagnosed with Parry-Romberg syndrome without specialized follow-up presented at 30.6
weeks of gestation with respiratory complaints and was diagnosed with pulmonary thromboembolism. Pulmonary arterial hyperten-
sion was initially suspected but subsequently excluded through imaging studies. Management included enoxaparin anticoagulation
and supplemental oxygen. Early fetal growth restriction (stage 1) was identified; weekly monitoring maintained appropriate hemo-
dynamic stability. At 37.2 weeks, cesarean section was performed owing to breech presentation during the latent phase of labor. A
female neonate weighing 2015 g was delivered with a favorable outcome. Postoperatively, the patient developed hypertension and
proteinuria as measured by 24-hour urine protein quantification, resulting in a diagnosis of preeclampsia that did not meet criteria
for severe disease. The condition was effectively managed with extended-release nifedipine.

CONCLUSION: Parry-Romberg syndrome is rarely reported in association with pregnancy, and evidence regarding maternal and fetal
outcomes remains limited. This case represents, to our knowledge, the first description documenting both maternal and fetal com-
plications in a patient with Parry-Romberg syndrome.

KEYWORDS: Parry-Romberg syndrome; Preeclampsia; Fetal growth restriction; Pulmonary thromboembolism; High-risk pregnancy.

ANTECEDENTES

El sindrome de Parry-Romberg, descrito por primera vez por
Caleb Parry (1815) y Moritz Romberg (1846), es un trastor-
no craneofacial infrecuente, caracterizado por atrofia hemi-
facial progresiva que afecta la piel, el tejido subcutaneo, la
grasay, en casos graves, el misculo y hueso subyacentes.
Suele manifestarse durante las dos primeras décadas dela
vida y es de alivio espontaneo, con aumento de los sinto-
mas durante un lapso de 2 a 10 afios, seqguido de estabili-
zacion espontanea.?Ademas de las alteraciones cutaneas,
son frecuentes las manifestaciones extracutaneas, entre
las que destacan las complicaciones neurolégicas (migra-
fia y crisis convulsivas),®* oftalmoldgicas (enoftalmos)® y
orales (atrofia lingual),® que pueden manifestarse en cual-
quier etapa de la enfermedad.’

La patogénesis del sindrome de Parry-Romberg no se ha
esclarecido del todo; sin embargo, se ha propuesto un ori-
gen autoinmunitario.” Esta descrita su asociacién con la
esclerodermia lineal, en morfea tipo golpe de sable, va-
riante que afecta la regién facial frontoparietal y el craneo.
Ello esta respaldado por los hallazgos de histopatologia
inflamatoria, la existencia de autoanticuerpos séricos y
la coexistencia de otras enfermedades autoinmunitarias,
como el lupus eritematoso sistémico.”

El sindrome de Parry-Romberg es un padecimiento poco
frecuente, con una prevalencia estimada aproximada de 1
caso por cada 700,000 personas;®° con mayor afectacion
al sexo femenino.'® Hasta el momento, no se dispone de
datos ni referencias de su epidemiologia en México.

El primer caso reportado en la bibliografia, que documenta
la asociacién entre sindrome de Parry-Romberg y embara-
zo, data del ano 2001, descrito en el Hospital General de
México Dr. Eduardo Liceaga. Se traté de una paciente de
19 anos, con antecedentes de enucleacion por glaucoma
en el ojo izquierdo, trasplante de cérnea en el ojo derecho
y rinoseptoplastia. El control prenatal se inicié a las 31
semanas de gestacion y no se reportaron complicaciones
maternas ni eventos adversos perinatales asociados.

https://doi.org/10.24245/gom.v3idCC_GOM.11063

En 2014 se publicé otro caso que documentd la asociacion
entre sindrome de Parry-Romberg y embarazo, efectuado
en Delhi, India. Se traté de una paciente de 35 anos, primi-
gesta, que durante la sequnda mitad del embarazo tuvo
espasmos hemimasticatorios, atrofia hemifacial y lingual
progresiva. No se reportaron complicaciones en la madre
ni en el feto.'?

CASO CLINICO

Paciente de 28 aios, con antecedentes de dos embarazos,
un aborto y una cesarea, talla 152 cm, peso 30 kg, indice
de masa corporal 13, hemotipo O positivo, originaria y re-
sidente de Ayutla de los Libres, Guerrero. A los 15 afos se
le diagnosticé sindrome de Parry Romberg establecido
por un médico internista, por atrofia hemifacial progresiva
(Figura 1), sin seguimiento.

Ingresoé al hospital debido a un cuadro de tos, con expec-
toracién y hemoptisis. El cultivo de la expectoracién evi-
dencié el crecimiento de Escherichia coli BLEE positivo,
con baciloscopia negativa; recibié meropenem durante 10
dias. Posteriormente fue trasladada al Hospital General de
México para vigilancia y atencién en una unidad de tercer
nivel. A su ingreso cursaba con 30.6 semanas de embara-
zo, determinadas por la fecha de la ultima menstruacion,
sindrome de Parry Romberg (Figura1), desnutriciéon aguda
y probable hipertensién arterial pulmonar, de acuerdo con
el ecocardiograma que reporté una presion sistélica de la
arteria pulmonar de 51 mmHg, sin evidencia de insuficien-
cia cardiaca.

Se determind la necesidad de atenciéon médica multidisci-
plinaria, en coordinacién con los servicios de neumologia,
genética, reumatologia, cirugia plastica, nutricion clinica,
oftalmologia y epidemiologia. La hipertension arterial pul-
monar se excluyé con base en el ecocardiograma, radiogra-
fia de térax y angiotomografia toracica. En esos estudios
se identificaron hallazgos compatibles con tromboembolia
pulmonar, evidenciada por el defecto de llenado central en
el tronco del I6bulo basal derecho (Figura 2). La anticoa-
gulacién se inici6 con 1 mg/kg de enoxaparina. Se le ad-
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Figura 1. Manifestaciones clinicas del sindrome de Parry-Romberg en la paciente. A. Atrofia hemifacial izquierda con pérdi-
da de tejido celular subcutaneo y asimetria facial evidente. B. Depresion de tejidos blandos y retraccién cutanea. C. Afecta-

cion progresiva, compatible con atrofia estructural avanzada.

Figura 2. Radiografia de térax al ingreso. Hiperclaridad en la region pul-
monar basal derechay discreta disminucién de la trama vascular, hallaz-
gos compatibles con alteraciones en la perfusion sugerentes de evento
tromboembdlico. Pulmén izquierdo con destruccién heterogénea del
parénquima y cambios fibréticos, quiza secundarios a dafio estructural
crénico.

ministré oxigeno suplementario mediante puntas nasales
a 3 L/minuto, con adecuada respuesta clinica y saturacién
de oxigeno mantenida por encima del 95%.

Ademas, se considerd la posibilidad de tuberculosis pul-
monar, debido a la coexistencia de bulla en el segmento
apical y multiples nédulos con tendencia a la confluencia
en relacion con zonas de consolidacion (Figura 3), que se
descart6 con la baciloscopia negativa.

Ante la posibilidad de un componente autoinmunitario
relacionado con la enfermedad reumatica, se solicité la
valoracion correspondiente. Se documentaron anticuerpos
antinucleares positivos en titulo elevado (1:640), con panel

autoinmunitario complementario negativo, que incluyé an-
ticuerpos citoplasmaticos, antimitéticos, anti-dsDNA, an-
ti-Sm, anti-Ro, anti-La, anticoagulante IGpico y anticardioli-
pina. En ausencia de manifestaciones clinicas, serolégicas
o bioquimicas sugerentes de actividad inflamatoria sistémi-
ca o enfermedad autoinmunitaria definida, no se consideré
indicado el inicio de tratamiento inmunosupresor.

Por lo que se refiere a las condiciones del feto, se esta-
blecio el diagndstico de restriccion del crecimiento fetal
temprano, estadio I. De acuerdo con la primera ecografia
se documentd la existencia de un feto Unico vivo en presen-
tacion cefalica, con fetometria promedio correspondiente
a 29 semanas, peso estimado de 1371 gramos (percentil
< 3), hemodinamia fetal conservada (Figura 4), volumen
del liquido amnidtico de 4.1 cm por maxima columna ver-
tical, placenta corporal anterior grado | y longitud cervical
de 27 mm. A partir de entonces permanecié en vigilancia
mediante ultrasonido de crecimiento y evaluacién hemo-
dindmica semanal. En la dltima ecografia, a las 36 sema-
nas de gestacion, se encontré en presentacion pélvica,
frecuencia cardiaca de 143 Ipm, con fetometria promedio
correspondiente a 30.1 semanas, con peso fetal estimado
de 1579 g (percentil < 3). El indice de liquido amniético se
determind en 17.0 cm, placenta corporal anterior, hemodi-
namia fetal conservada y perfil biofisico 8/8. Con base en
estos hallazgos se confirmé la persistencia del diagndstico
de restriccion del crecimiento fetal estadio I.

Alas 37.2 semanas de gestacion se decidié la finalizaciéon
del embarazo. No existié contraindicacién médica atri-
buible al sindrome de Parry-Romberg para la via vaginal,
sin embargo, la indicacién quirdrgica se establecié por
presentacion pélvicay trabajo de parto en fase latente (3
cm de dilatacion cervical). Hallazgos perinatales: recién
nacida, Apgar 7-9, peso 2015 g, talla 44.5 cm, Capurro
de 37.0 semanas, puntaje de Silverman 2, con sangrado
total estimado en 200 mL. La recién nacida permanecié
en vigilancia durante 24 horas en el cunero de transicion,
sin requerir soporte ventilatorio, oxigeno suplementario,
apoyo hemodinamico ni hospitalizacién en cuidados neo-
natales.
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Figura 3. Angiotomografia de térax con contraste. A. Corte coronal que muestra un defecto de llenado en la rama basal dere-
cha de la arteria pulmonar, compatible con tromboembolia pulmonar aguda. B. Reconstruccién en ventana del parénquima
que evidencia la destrucciéon pulmonar heterogénea, con areas bullosas y distorsion, con nédulos confluentes, sugerentes

de daio crénico.

Figura 4. Evaluacion ecografica de crecimiento y hemodinamia fetal. A. Corte axial, cefalico, que muestra el diametro bipa-
rietal y la circunferencia cefélica por debajo del percentil 3 para las semanas de gestacion. B. Corte axial, abdominal, circun-
ferencia abdominal disminuida, sugerente de restriccion del crecimiento fetal. C. Medicion de la longitud femoral igualmen-
te por debajo de percentil 3. D. Doppler de la arteria umbilical con indice de pulsatilidad y resistencia en limites normales.
E. Doppler del ductus venoso con onda a positiva y patrén trifasico normal, consistente con hemodinamia fetal conservada.

Durante el puerperio quirtrgico inmediato se registré una
elevacion de las cifras tensionales, con predominio de las
diastolicas, superiores a 90 mmHg en mas de dos deter-
minaciones separadas por 4 horas, sin alcanzar valores
correspondientes a crisis hipertensiva. El perfil bioquimico
reportd: 15.8 g/dL, hematocrito 48%, 122 plaquetas x10°/L,
glucosa 77 mg/dL, urea 45 mg/dL, creatinina 0.50 mg/dL,
acido urico 7.7 mg/dL, bilirrubina total 0.3 mg/dL, ALT 25
U/L, AST 41 U/L, deshidrogenasa lactica 200 U/L y potasio
4.4 mmol/L. El examen general de orina reporté un pH 6.0,
esterasa leucocitaria y nitritos negativos, con proteinuria
de 200 mg. La cuantificacién de proteinas en orina de 24
horas reporté 350 mg/24 h; se integré el diagnéstico de
preeclampsia.

El tratamiento se inicié con 30 mg de nifedipino de libera-
cion prolongada cada 12 horas, con lo que se consiguio
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mantener las cifras tensionales en metas terapéuticas y sin
manifestaciones clinicas de encefalopatia hipertensiva. A
las 48 horas de vigilancia evolucioné de manera favorable,
sin complicaciones derivadas del procedimiento quirurgico
ni del trastorno hipertensivo. Se dio de alta del servicio con
diagnédsticos de: puerperio quirdrgico mediato, secundario
a presentacion pélvica y trabajo de parto en fase latente,
restriccion del crecimiento fetal estadio |, preeclampsia sin
criterios de gravedad, sindrome de Parry-Romberg, trom-
boembolia pulmonar, desnutricién aguda y esterilidad qui-
rurgica. Se programo el seguimiento durante el puerperio,
con registro domiciliario durante tres semanas, en las que
permanecié con cifras en metas terapéuticas y con citas
semanales. En ese lapso se efectuaron controles clinicos
y bioquimicos que no evidenciaron daio a érgano blanco.
La paciente se consideré en condiciones aptas para su
alta y continuar el seguimiento en el servicio de medicina

4
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materno fetal, con seguimiento ambulatorio subsecuente
en los servicios correspondientes.

DISCUSION

El sindrome de Parry-Romberg es una afeccién craneofacial
de excepcional frecuencia, caracterizada por atrofia hemi-
facial progresiva que afecta la piel, el tejido subcutaneo,
el musculo y el hueso.'? Por lo general es de alivio espon-
taneo, con inicio en etapas pediatricas o adolescentes. Si
bien su causa permanece indeterminada, multiples autores
sugieren un origen autoinmunitario, respaldado por hallaz-
gos histopatoldgicos, la deteccion de autoanticuerpos y
la asociacion con otras enfermedades autoinmunitarias,
como esclerodermia lineal y lupus eritematoso sistémico.'”
Su prevalencia estimada es de 1 caso por cada 700,000 ha-
bitantes, con predominio femenino y limitada informacién
epidemioldgica en Latinoamérica.®'? La bibliografia médica
documenta solo dos casos vinculados con el embarazo:
uno reportado en México en 2001 sin complicaciones obs-
tétricas o perinatales,' y otro en India en 2014, igualmente
sin desenlaces materno-fetales adversos.'2Si bien no se ha
demostrado una relacidn causal directa entre el sindrome
de Parry-Romberg y las complicaciones observadas en el
caso que aqui se reporta (restriccion del crecimiento fetal,
preeclampsia y tromboembolia pulmonar), la coexistencia
temporal de ambas afecciones sugiere una hipétesis fisio-
patoldgica plausible, sobre todo considerando el potencial
trasfondo autoinmunitario del sindrome.

No obstante, estas asociaciones deben interpretarse con
prudencia, pues podrian corresponder a coincidencias o
estar moduladas por otros factores maternos concomi-
tantes, como un estado nutricional gravemente afectado
y la ausencia de seguimiento especializado previo. En con-
secuencia, no es posible establecer una relacién causal,
son necesarios mas casos y estudios sistematicos para
dilucidar esta posible interaccion.

El caso aqui reportado resalta la importancia de la atencion
multidisciplinaria, en la que participaron neumdlogos, reu-
matoélogos, cirujano plastico, nutriélogo y un especialista
en medicina materno-fetal, esto permitié una vigilancia
estrecha, la toma de decisiones oportunas y una evolucién
favorable para la madre y el neonato. La excepcionalidad
del sindromey la falta de datos en embarazadas justifican
la necesidad de continuar reportando casos, con el prop6-
sito de optimizar el enfoque diagndstico y terapéutico en
embarazos de alto riesgo.

Limitaciones

El reporte tiene las limitaciones inherentes a un estudio
de tipo caso clinico, por lo que no permite establecer rela-
ciones causales entre el sindrome de Parry-Romberg y las
complicaciones maternas y fetales observadas. La ausen-
cia de series de casos o estudios comparativos limita la in-
terpretacion de los hallazgos, que deben considerarse des-
criptivos e hipotéticos. Asimismo, la coexistencia de otros
factores maternos relevantes, como la desnutricién aguda
y la falta de seguimiento especializado previo, pudo influir
en la evolucidn clinica. No obstante, la relevancia del caso

estriba en documentar una presentacion no previamente
reportaday generar hipétesis para futuras investigaciones.

CONCLUSIONES

El sindrome de Parry-Romberg es una enfermedad de muy
baja frecuencia, su asociacion con el embarazo esta poco
documentada en la bibliografia, con muy pocos casos re-
portados y sin desenlaces maternos o perinatales adversos
descritos previamente. El caso que aqui se reporta destaca
por ser, hasta donde se tiene conocimiento, el primero en
describir la coexistencia de complicaciones maternas y
fetales en una paciente con sindrome de Parry-Romberg.
Este escenario resalta la necesidad de atencién multidis-
ciplinaria que garantice un seguimiento estrecho y una
atencion integral. La escasez de evidencia publicada subra-
ya la importancia de reportar y analizar estos casos, para
optimizar las estrategias diagndsticas y terapéuticas en
embarazos con comorbilidades poco frecuentes.
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Resumen

ANTECEDENTES: En casos graves de nduseas y vomitos durante el embarazo, la com-
binacién de doxilamina y piridoxina es efectiva, aunque puede causar efectos secun-
darios de somnolencia y mareos. La retencién aguda de orina, aunque rara, esté des-
crita en la ficha técnica de la combinacion con clorhidrato de piridoxina y doxilamina
succinato, pero no se dispone de bibliografia de su incidencia real.

CASOS CLINICOS: Caso T: paciente de 34 afios, con 16 semanas de embarazo, diag-
néstico de retencién aguda de orina, quiza secundaria a la ingesta de la combinacién
de clorhidrato con piridoxina y doxilamina succinato. Requirié sondaje vesical, tra-
tamiento con tamsulosina y suspension del tratamiento inicial, lo que resulté en la
desaparicion del cuadro clinico. Caso 2: Paciente de 38 afios, con 10 semanas de em-
barazo. Diagnéstico de retencién aguda de orina, quiza relacionada con el consumo
de la combinacion de clorhidrato con piridoxina y doxilamina succinato. La paciente
solo requirié la suspension del tratamiento de este ultimo con lo que se consiguié la
condicién de asintomatica.

CONCLUSION: Se reportan dos casos de retencion aguda de orina en mujeres emba-
razadas tratadas con la combinacion de doxilamina y piridoxina, un efecto adverso
excepcional descrito en su ficha técnica, aunque de incidencia desconocida. Estos
casos destacan la importancia de considerarlo en la practica clinica.

PALABRAS CLAVE: Retencion urinaria; doxilamina; hiperémesis gravidica; reacciones
adversas a medicamentos; embarazo.

Abstract

BACKGROUND: The combination of doxylamine and pyridoxine is effective in treating
severe nausea and vomiting during pregnancy, although it may cause side effects
such as drowsiness and dizziness. Although rare, acute urinary retention is described
in the prescribing information for pyridoxine hydrochloride and doxylamine succinate.
However, there is no literature available on its actual incidence.

CLINICAL CASES: Case 1: A 34-year-old pregnant woman diagnosed with acute uri-
nary retention possibly due to taking pyridoxine hydrochloride and doxylamine suc-
cinate. The patient required bladder catheterization and treatment with tamsulosin.
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Discontinuing the initial treatment resulted in resolution of the clinical symptoms. Case 2: A 38-year-old patient who was 10 weeks
pregnant. She was diagnosed with acute urinary retention, possibly related to the use of pyridoxine hydrochloride and doxylamine
succinate. The patient only required discontinuation of the latter treatment, which resulted in her becoming asymptomatic.

CONCLUSION: We present two cases of acute urinary retention in pregnant women treated with doxylamine and pyridoxine. This is
an exceptional adverse effect described in the product information, although its incidence is unknown. These cases underscore the

importance of considering this in clinical practice.

KEYWORDS: Urinary retention; Doxylamine; Hyperemesis gravidarum; Adverse reactions.

ANTECEDENTES

Las nduseas y vdmitos son comunes durante el embarazo,
afectan al 80% de las mujeres en esta condicidn, sobre
todo en el primer trimestre. En algunos casos estos sin-
tomas evolucionan a hiperémesis gravidica, que constitu-
ye la principal causa de hospitalizacidn en esta etapa del
embarazo.’? Un tratamiento eficaz es la combinacién de
doxilamina y piridoxina, que ha demostrado ser mas efec-
tiva que la indicacion de ambos farmacos por separado.®
Cuando la piridoxina sola no es suficiente se recomienda la
combinacién de 10 mg de doxilaminay 10 mg de piridoxina,
dosis que puede incrementarse hasta cuatro comprimidos
al dia.*%¢

Una alternativa mas reciente para pacientes con vomitos
resistentes es una férmula de liberaciéon retardada que
contiene 20 mg de doxilamina e igual cantidad de pirido-
xina. Esta formulacién se toma, generalmente, antes de
acostarse, con la posibilidad de anadir un comprimido por
la mafana si los sintomas persisten.’

Sibien el tratamiento con doxilamina y piridoxina se consi-
dera inocuo para el feto,®° puede causar efectos adversos
de somnolencia, mareos, sequedad bucal y aumento de la
secrecién bronquial. En raras ocasiones se ha reportado
retencion aguda de orina, un evento poco frecuente durante
el embarazo y escasamente documentado en la bibliografia
disponible.™

La retencion aguda de orina, que ocurre en una de cada
3000 a 8000 embarazadas, suele sobrevenir entre las sema-
nas 10y 16 de la gestacion con dolor abdominal y dificultad
para orinar. La causa mas frecuente de este trastorno es
la incarceracion uterina por un utero en retroversion.'" Sin
embargo, la relacién entre la retencién urinaria y el consu-
mo de la combinacién de doxilamina y piridoxina no esta
aun del todo clara.

Enseguida se reportan dos casos clinicos de retencion
aguda de orina en mujeres embarazadas en tratamiento
con la combinacién de doxilamina y piridoxina, con el fin
de alertar a los profesionales de la salud acerca de este
posible efecto adverso.

CASOS CLiNICOS

En ambos casos el medicamento se administré por via
oral cada 12 horas, siguiendo la dosis maxima recomen-
dada como antiemético durante el embarazo. Las pacien-
tes habian estado en tratamiento continuo durante 3 a 4
semanas antes de la aparicién de los sintomas urinarios.
Posteriormente, ambas mujeres experimentaron dificultad

https://doi.org/10.24245/gom.v3idCC_GOM.10983

progresiva para orinar, lo que motivé su evaluacién en el
servicio de urgencias. Enseguida se describen, en detalle,
ambos casos clinicos, incluida su evolucién y tratamiento.

Caso 1

Paciente de 34 afos, con 16 semanas de embarazo, secun-
digesta con gestacién y parto anterior de evolucién normal.
Con una colecistectomia, en tratamiento con yodofolatos,
progesteronay la combinacion de doxilamina y piridoxina,
sin otros antecedentes personales de interés. Acudié a
urgencias de ginecologia debido a un dolor abdominal de
varios dias de evolucion. Desde hacia un mes percibia cier-
ta dificultad para lograr la primera miccién de la mafiana,
circunstancia que aminoraba durante el dia pero sin dejar
de percibir la sensacion de vaciado incompleto.

En la ultima semana, antes de retornar a la consulta, esos
sintomas empeoraron hasta el punto de acudir a urgencias
por no conseguir la miccion desde la noche anterior. La
paciente no refirié disuria, polaquiuria, tenesmo vesical,
estrefimiento o fiebre en el domicilio. Desde el punto de
vista obstétrico se encontré totalmente asintomatica.

Ala exploracion fisica la paciente se encontré afebril y nor-
motensa. Los genitales externos de apariencia normal, la
vagina con flujo fisioldgico, con un quiste en el tercio medio
de la cara posterior vaginal, de aproximadamente 1 cm de
contenido liquido y consistencia blanda. La movilizacién
cervical no fue dolorosa. El abdomen se palpé blando y
depresible y el utero de tamafo acorde con las semanas
de amenorrea.

Se indicé el sondaje vesical, con salida de 1000 mL de
orina clara. Se remitié al laboratorio una muestra para uro-
cultivo. El andlisis y sedimento de orina eran anodinos.
En la reevaluacion una hora posterior la paciente ya habia
podido efectuar una miccién espontanea. Se dio de alta,
con recomendaciones e informada de los signos de alarma
por los que debia acudir al servicio médico.

Al siguiente dia, la paciente regresé por retencién urinaria
desde la misma noche de la consulta previa (tras el alta,
en su domicilio, habia conseguido alguna miccién muy
escasa). Refirio presion abdominal en el hipogastrio, por
lo demas asintomatica.

En la exploracidn fisica no se advirtieron cambios. Se prac-
tico el sondaje vesical con salida de 1100 mL. El reporte
del urocultivo extraido dos dias antes fue negativo. Ante el
diagndstico de retencion aguda de orina en una paciente
con 16 semanas de embarazo se decidi6 la interconsulta
urgente con los especialistas del servicio de urologia.
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Luego de la valoracion se le indicaron 0.4 mg de tamsulo-
sina, un comprimido diario por la noche, retiro de la sonda
vesical a la mafhana siguiente y practicar micciones fre-
cuentes (cada 2 h).

En la consulta de control de urologia, a las 48 h, la pa-
ciente se habia retirado la sonda la mafana anterior, con
buena evolucién. Ademas, por decision propia, dejé de to-
mar la combinacion de doxilamina y piridoxina y con ello
experimentd la completa desaparicion de los sintomas de
vaciado.

El diagndstico de sospecha fue: atonia vesical, quiza se-
cundaria a doxilamina. La paciente finaliz6 el tratamiento
con 0.4 mg de tamsulosina durante tres dias mas, con des-
aparicion de los sintomas urinarios. El resto del embarazo
cursé de forma normal y tuvo un parto eutécico a las 38
semanas, con obtencion de una recién nacida de 3390 gy
APGAR 9-10. El puerperio transcurrié sin complicaciones.

Caso 2

Paciente de 38 aiios, con 10 semanas del embarazo actual,
los dos previos finalizaron en parto, sin complicaciones.
Fue intervenida de cirugia refractiva y herniorrafia umbili-
cal. En tratamiento con acido félico y la combinacion de
doxilamina y piridoxina (hasta hacia un mes habia estado
en tratamiento con la combinacién de doxilamina succinato
y piridoxina hidrocloruro (ambas de 10 mg) que habia cam-
biado debido a vémitos resistentes). Acudié a urgencias
de ginecologia por dificultad para orinar, acentuada por las
mahanas. Refirié diuresis normal a lo largo del dia. No pa-
decia disuria, polaquiuria, tenesmo vesical o fiebre, ni otros
sintomas adicionales. A la exploracién el abdomen se palpé
blando y depresible, sin visualizacion del globo vesical.

En la ecografia se observé una sola gestacion. El residuo
vesical posmiccional fue de 286 mL. Los andlisis de orina
se reportaron normales, a la espera de los resultados del
urocultivo. Se le indicé cesar el tratamiento con la combi-
nacion de doxilamina y piridoxina y se citdé para revision
de control clinico a los cinco dias. En la fecha senalada
acudié con mejoria evidente de la clinica luego de dejar el
tratamiento con la combinacion de doxilamina y piridoxi-
na. Por lo demas se report6 asintomatica. La exploraciéon
transcurrié normal y en la ecografia abdominal la vejiga
se visualizé por completo vacia, enseguida de la miccién
previa. Se procedi6 al alta con indicacién de continuar con
los controles previstos de la gestacion.

DISCUSION

La retencion aguda de orina es una complicacién caracteri-
zada por la incapacidad para vaciar por completo la vejiga
y ocasionar dolor, incomodidad e incluso complicaciones
graves si no se trata de manera adecuada. La anamnesis
debe incluir los antecedentes de consumo de medicamen-
tos, habito intestinal, déficit sensorial y motor, sintomas
en la via urinaria inferior y cirugias previas, en particular
ginecoldgicas o uroldgicas. En la exploracion fisica puede
observarse la distensién vesical o una tumoracion quistica
suprapubica.

Las pruebas complementarias deben incluir. tira reactiva
de orina, microscopia de orinay cultivo para descartar una
infeccion, ademas de una ecografia pélvica para identificar
cualquier tumoracién pélvica oculta.’? El tratamiento inicial
se basa en el sondaje vesical entre 1y 7 dias. En la ma-
yoria de los casos ello resuelve el problema sin necesidad
de mas intervenciones. Solo algunas pacientes requieren
autosondajes intermitentes. El enfoque es conservador y
minimamente invasivo, sin un protocolo terapéutico es-
tandarizado.’®'

La retencién aguda de orina, en el primer trimestre del em-
barazo, es una complicacién realmente excepcional. En la
mayoria de casos se asocia con Utero gravido, con el cuello
uterino desplazado que comprime la porcion inferior de la
vejiga, con una obstruccién del orificio uretral interno.>'®
De otro modo, las embarazadas pueden experimentar va-
rios factores que predisponen a la retencién aguda de ori-
na: cambios hormonales (particularmente el aumento de
progesterona, que relaja el musculo liso de los uréteres),
aumento del volumen sanguineo y la compresién directa
de la vejiga por el utero en crecimiento.'”

La doxilamina es un antihistaminico que bloquea los recep-
tores H1 de histamina; se indica para alivio de los sintomas
de nduseas y vomitos al disminuir la actividad del sistema
nervioso central. También tiene propiedades anticolinérgi-
cas que inhiben la contraccién de la vejiga y dificultan la
miccion, lo que puede provocar retencion urinaria.'® Este
efecto ha sido suficientemente documentado en diversas
poblaciones, sobre todo en los ancianos, quienes tienen
mayor riesgo de experimentar retencion urinaria debido
a la disminucion de la funcién vesical relacionada con la
edad.” En el caso de las mujeres embarazadas, la retencion
urinaria también puede verse influida por estos efectos
anticolinérgicos porque durante el embarazo ocurren los
cambios fisioldgicos mencionados en el sistema urinario.
A pesar de que los efectos de los antihistaminicos en el
sistema urinario se han estudiado en otras poblaciones,
no existen investigaciones especificas que exploren la re-
lacion entre la combinacién de doxilamina y piridoxinay la
retencién aguda de orina en embarazadas.

Existen otros factores que pueden predisponer a la reten-
cion aguda de orina: por ejemplo, la disminucién en la pro-
duccién de orina durante la noche, debido al reposo del
cuerpo y enlentecimiento del proceso de eliminacion de
liquidos. Ademas, la disminucién de la hormona antidiu-
rética (ADH) por la noche favorece la menor produccion
y eliminacion de orina;? al despertar esto puede generar
una necesidad urgente de orinar. Los cambios posturales
al levantarse (el cambio a bipedestacion) también pueden
generar una redistribucion de liquidos en el cuerpo, lo que
aumenta la sensacién de llenado de la vejiga. Conforme las
semanas de gestacion transcurren, el Utero en crecimiento
desplaza la vejiga hacia arriba y hacia adelante y la aplana,
lo que puede disminuir la capacidad; mas notoria por la
mafana, cuando la vejiga esta llena.?’

Todos estos factores, junto con el efecto anticolinérgico de
la combinacién del clorhidrato de piridoxina con doxilamina
succinato y su vida media de 12.43 horas,'® asi como la
exacerbacion de los sintomas urinarios por la mafhana y
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la disminucion de los mismos al suspender el tratamiento,
podrian respaldar la posible asociacién entre esa combina-
cion medicamentosa y la retencion aguda de orina.

Por tanto, ante compuestos con doxilamina, es fundamen-
tal que los profesionales de la salud tengan en cuenta su
efecto anticolinérgico al prescribir este medicamento a
mujeres embarazadas. Si bien la retencién aguda de orina
no es un efecto secundario comunmente asociado con la
combinacion de doxilamina y piridoxina, las embarazadas
que experimenten sintomas urinarios inusuales, como la
dificultad para orinar, dolor o sensacioén de vejiga llena, de-
ben ser controladas para valorar la necesidad de suspender
esta medicacion.

Se recomienda que las pacientes embarazadas informen
a sus médicos cualquier sintoma urinario inusual durante
el tratamiento con la combinacién de doxilamina y piri-
doxina. En caso de que se sospeche retencion aguda de
orina o cualquier otra complicacion debe considerarse una
evaluacion mas detallada del sistema urinario, que podria
incluir ecografias o andlisis de la funcion renal y vesical.

CONCLUSIONES

Se reportan dos casos de retencién aguda de orina en mujeres
embarazadas tratadas con la combinacién de doxilamina y
piridoxina, un efecto adverso excepcional descrito en su ficha
técnica, aunque de incidencia desconocida. Estos casos des-
tacan la importancia de considerarlo en la practica clinica.
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Embolizacion arterial transcatéter
en hematoma hepatico por sindrome
HELLP y eclampsia

Transcatheter arterial embolization for
hepatic hematoma caused by HELLP
syndrome and eclampsia.
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Resumen

ANTECEDENTES: El hematoma hepatico subcapsular es una complicacion infrecuen-
te pero potencialmente mortal del sindrome HELLP y la eclampsia. La embolizacién
arterial transcatéter emergié como una intervencion critica que incrementa, signifi-
cativamente, la supervivencia en comparacién con el tratamiento quirdrgico radical.
CASO CLINICO: Paciente de 27 afios, multigesta, con antecedentes de cesarea com-
plicada por hemorragia y consumo activo de metanfetaminas. Tras el puerperio in-
mediato tuvo preeclampsia, dolor abdominal en el hipocondrio derecho, agitacién,
estupor, hipotension y hemoperitoneo (700 mL). Ingresé a cuidados intensivos ven-
tilada; TA 183-57 mmHg, FC 106 Ipm, saturacion de oxigeno 95%. Hallazgos: palidez,
abdomen con herida quirdrgica reciente, laboratorio compatible con sindrome HELLP
clase |, insuficiencia organica multiple, hematoma hepatico subcapsular (50%) y ede-
ma cerebral. Se indicé la laparotomia con empaquetamiento hepatico y drenajes, pos-
teriormente embolizacidn arterial selectiva. Evolucioné favorablemente, fue extubada
y dada de alta al dia siguiente; al sexto dia consciente, orientada y con mejoria de la
funcion hepatica y renal.

CONCLUSIONES: El hematoma hepatico subcapsular asociado con eclampsia y sin-
drome HELLP es una urgencia obstétrica compleja. Su diagnéstico requiere sospecha
clinica ante hipertension, dolor abdominal y deterioro hemodinamico. El tratamiento
actual prioriza el enfoque multimodal que combina el empaquetamiento hepaticoy la
radiologia intervencionista para mejorar la supervivencia. En la paciente del caso, la
embolizacion arterial selectiva evité la ruptura y aceleré la recuperacion. Los factores
de riesgo, como el consumo de metanfetaminas, deben considerarse, y la colabora-
cion entre equipos médicos es decisiva para un buen pronéstico.

PALABRAS CLAVE: Sindrome de HELLP; eclampsia; rotura hepatica; embolizacion te-
rapéutica; metanfetamina.

Abstract

BACKGROUND: Subcapsular hepatic hematoma is a rare but serious complication of
HELLP syndrome and eclampsia that can be life-threatening. Transcatheter arterial
embolization has emerged as a critical intervention that significantly improves surviv-
al compared with radical surgical treatment.
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CLINICAL CASE: The patient is a 27-year-old with a history of multiple pregnancies, C-sections, and hemorrhaging. The patient also
has a history of methamphetamine use. In the immediate postpartum period, she developed preeclampsia, right upper quadrant
abdominal pain, agitation, stupor, hypotension, and hemoperitoneum (700 mL). She was admitted to the intensive care unit on me-
chanical ventilation, with blood pressure measurements of 183-57 mmHg, heart rate of 106 beats per minute, and oxygen saturation
of 95%. The following findings were documented: pallor, a recent surgical wound on the abdomen, laboratory findings consistent
with Class | HELLP syndrome, multiple organ failure, and a subcapsular hepatic hematoma (50%), as well as cerebral edema. The
patient underwent a laparotomy with liver packing and drains, followed by selective arterial embolization. She showed significant
improvement, was extubated, and was discharged the following day. By the sixth day, she was conscious and oriented, and her liver
and kidney function had improved.

CONCLUSIONS: Subcapsular hepatic hematoma associated with eclampsia and HELLP syndrome is a complex obstetric emergen-
cy. To diagnose this condition, healthcare professionals must have a high level of suspicion in cases of hypertension, abdominal
pain, and hemodynamic deterioration. Current treatment prioritizes a multimodal approach combining liver packing and interven-
tional radiology to improve survival. In this particular case, selective arterial embolization effectively prevented rupture and signifi-
cantly accelerated recovery. Risk factors, such as methamphetamine use, must be considered, and collaboration among medical

teams is crucial for a favorable prognosis.

KEYWORDS: HELLP Syndrome; Eclampsia; Liver Rupture; Therapeutic Embolization; Methamphetamine.

ANTECEDENTES

Los trastornos hipertensivos del embarazo son una de las
principales causas de morbilidad y mortalidad materna en
el mundo.’ La evolucién conceptual de estas afecciones
ha pasado de considerarse enfermedades estrictamente
del sistema nervioso central (eclampsia) a reconocerlas
como sindromes multisistémicos complejos, originados
por una disfuncién placentaria y endotelial.? El sindrome
HELLP es parte de este espectro y representa una de las
variantes mas graves, con el potencial de desencadenar
complicaciones organicas catastroéficas.'?

Una de las complicaciones de mas baja frecuencia y letal
es el hematoma hepatico subcapsular. Sibien su incidencia
es baja, su ruptura espontanea es una urgencia critica que
requiere intervencion quirdrgica, asociada con elevadas
tasas de mortalidad materna y perinatal.** El mecanismo
fisiopatoldgico implica una cascada de eventos que inclu-
yen: hipoperfusién sinusoidal, depésito de fibrina 'y necrosis
periportal, lo que deriva en una hemorragia bajo la capsula
de Glisson.*®

Por tradicidn, el tratamiento de esta complicacién se centré
en intervenciones quirdrgicas invasivas. Hoy, la evidencia
mas reciente sugiere que un enfoque multidisciplinario
gue combine el empaquetamiento hepatico con técnicas
de radiologia intervencionista, como la embolizacién de
la arteria hepatica, puede mejorar de manera muy impor-
tante el prondstico de las pacientes.*® En este contexto, la
identificacion de factores de riesgo adicionales que pon-
gan enriesgo la estabilidad vascular, como el consumo de
sustancias simpaticomiméticas, resulta fundamental para
la atencion médica moderna.®

Enseguida se expone el caso clinico de una paciente en el
puerperio, con eclampsia y sindrome HELLP complicado
con laruptura de un hematoma hepatico subcapsulary ede-
ma cerebral [sindrome de encefalopatia posterior reversible
(PRES)], en el que se hace hincapié en la conveniencia del
tratamiento combinado de empaquetamiento quirdrgico
con embolizacidn selectiva.
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CASO CLINICO

Paciente de 27 afos, multigesta (tres embarazos, una ce-
sarea y dos abortos), con antecedente de complicacion
hemorragica en la cesarea previa. Ignoro si tenia enferme-
dades crénico-degenerativas preexistentes, solo reconocio
la toxicomania activa a metanfetaminas (“cristal”). Fue
enviada a una unidad de segundo nivel luego de cursar un
puerperio quirdrgico inmediato, complicado con eclamp-
sia. El cuadro inici6 con cefalea intensa, cifras tensionales
superiores a 180-110 mmHg y una crisis convulsiva téni-
co-clénica generalizada. Posterior al evento convulsivo, la
paciente tuvo dolor abdominal subito, de intensidad 10 de
10 en el hipocondrio derecho, seguido de un estado de agi-
tacion psicomotriz y posterior estupor. Durante el traslado
se documento hipotensién y un hemoperitoneo clinico con
pérdida sanguinea estimada de 700 mL. A su ingreso a la
unidad de cuidados intensivos se inicio el soporte ventila-
torio mecanico invasivo con sedoanalgesia.

Signos vitales: tension arterial de 183-57 mmHg, frecuencia
cardiaca de 106 Ipm y saturacién de oxigeno del 95%. A
la exploracioén fisica destacé la palidez generalizada de
tegumentos y llenado capilar de 3 segundos. El abdomen
se advirtié con una herida quirdrgica media, infraumbilical
reciente, sin sangrado activo. Al tacto vaginal se encontra-
ron loquios hematicos escasos. Los estudios de laboratorio
confirmaron el sindrome HELLP clase | (clasificacion de
Mississippi) y la insuficiencia organica multiple. Hemo-
globina de 8.2 g/dL y trombocitopenia aguda (40,700/uL);
elevacion critica de transaminasas (AST 4744 U/L, ALT
3326 U/L) y deshidrogenasa lactica (DHL 3762 U/L); crea-
tinina sérica de 1.72 mg/dL.

El ultrasonido y la tomografia axial computada confirma-
ron el hematoma subcapsular hepatico que afectaba el
50% de la superficie glandular (Figura 1). La resonancia
magnética sugirié un edema cerebral compatible con sin-
drome de encefalopatia posterior reversible (PRES). Ante
el diagnéstico de hematoma hepatico subcapsular y el
alto riesgo de avance, se procedié a la laparotomia ex-
ploradora. Se encontré un hemoperitoneo de 200 mLy un
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Figura 1. Tomografia computada de abdomen en fase simple. Se obser-
va una coleccion hipodensa, de morfologia biconvexa, localizada bajo
la capsula de Glisson en el I6bulo hepatico derecho, compatible con un
hematoma subcapsular contenido. La lesién comprime el parénquima
hepatico adyacente sin evidencia de extravasacion franca del medio de
contraste hacia la cavidad abdominal en este corte, lo que confirma la
integridad capsular al momento del estudio.

hematoma subcapsular del 50%. Se decidié el empaque-
tamiento hepatico y la colocacion de drenajes. De manera
complementaria, el radiélogo intervencionista llevé a cabo
una embolizacion selectiva de la arteria hepatica comun
mediante la aplicacién de 5 mL de espuma hemostatica,
via cateterismo del tronco celiaco (Figura 2). Luego del
procedimiento, la paciente evolucioné hacia la estabilidad
hemodinamica, con logro de una extubacion satisfacto-
ria y alta al servicio de ginecologia al dia siguiente de
la embolizacion. Al sexto dia de estancia hospitalaria la
paciente se reporté consciente, orientada y con mejoria
sustancial del perfil hepatico (AST 420 U/L, ALT 1139 U/L)
y recuperacion de la funcién renal.

Figura 2. Angiografia por sustraccion digital. Se observa el cateterismo
selectivo de la arteria hepatica comun a través de un acceso femoral. Se
identifica la anatomia arterial del higado con una adecuada perfusién
parenquimatosa inicial.

DISCUSION

La ruptura hepatica espontanea, en el contexto de pree-
clampsia y sindrome HELLP, es una de las complicaciones
mas criticas de la practica obstétrica. Dabiy colaboradores
mencionan que la ausencia de signos especificos a menu-
do genera un dilema diagnéstico que retrasa el tratamiento;
el dolor en el cuadrante superior derecho es el sintoma
guia mas comun.”

En este caso, la evolucién hacia el hemoperitoneo obligé a
una intervencion quirdrgica inmediata. Tegene y su grupo
defienden el empaquetamiento hepatico porque es una
medida de salvamento eficaz cuando el diagndstico es
transoperatorio y porque permite el control mecanico del
sangrado en una paciente hemodindmicamente inestable.®
El empaquetamiento, por si solo, puede tener limitaciones,
por el riesgo de resangrado al retirar las compresas o la per-
sistencia de la hemorragia de los vasos menores dificiles
de ligar durante el procedimiento quirurgico.

En este reporte, la innovacion radica en la atencién mul-
timodal en la que destaca que la embolizacién arterial
transcatéter ofrece una ventaja prondstica significativa. A
diferencia del empaquetamiento aislado, la embolizacién
arterial transcatéter permite una oclusién selectiva y de-
finitiva de los focos de sangrado con una menor tasa de
complicaciones vasculares.

De acuerdo con Zhouy Liu y sus correspondientes colabo-
radores, la embolizacién arterial transcatéter ha demostra-
do una mayor supervivencia en pacientes con hematomas
hepaticos, incluso luego del fracaso de la cirugia, debido
a su naturaleza minimamente invasiva que no exacerba la
coagulopatia de consumo propia del sindrome de HELLP3°
Luhning y Marinelli y sus respectivos grupos hacen hin-
capié en que la ruptura exige una coordinacion inmediata
entre el obstetra, el cirujano y el radidlogo intervencionista,
donde la embolizacién arterial transcatéter se consolida
como la técnica con mejores resultados reportados en los
metanalisis recientes para garantizar la supervivencia de
la madre.’®

CONCLUSION

El hematoma hepatico subcapsular asociado con eclamp-
siay sindrome HELLP es una urgencia obstétrica compleja.
Su diagnéstico requiere sospecha clinica ante hipertension,
dolor abdominal y deterioro hemodinamico. El tratamiento
actual prioriza el enfoque multimodal que combina el em-
paquetamiento hepatico y la radiologia intervencionista
para mejorar la supervivencia. En la paciente del caso, la
embolizacion arterial selectiva evité la ruptura y aceleré
la recuperacion. Los factores de riesgo, como el consumo
de metanfetaminas, deben considerarse, y la colaboracién
entre equipos médicos es decisiva para un buen pronéstico.
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Adenosarcoma miilleriano: reto
diagnéstico en el sangrado
posmenopausico

Miillerian adenosarcoma: a diagnostic
challenge in postmenopausal bleeding.
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Sofia Meixueiro Calderén?
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2Ginecoobstetra, alta especialidad en endoscopia ginecoldgica, departamento de ginecologia y
obstetricia, jefa del departamento de tococirugia.

3 Anatomopatdloga, departamento de patologia, jefa del departamento de patologia.

Centro Médico Naval, Secretaria de Marina, Armada de México, Ciudad de México.

Resumen

ANTECEDENTES: El adenosarcoma miilleriano es un tumor bifasico, de baja preva-
lencia. Su estudio ha sido posible gracias a los reportes de casos. Gran parte de las
investigaciones se han centrado en el adenosarcoma millleriano de bajo grado y poco
se ha analizado el de alto grado, salvo que se ha reconocido que es una neoplasia
agresiva y con mayor mortalidad asociada que la de bajo grado.

CASO CLINICO: Paciente de 68 afios, con sintomas de sangrado transvaginal mode-
rado, de dos meses de evolucidn, con astenia, adinamia, pérdida de peso y diaforesis
nocturna. En la biopsia de endometrio y revision de laminillas se observé una neopla-
sia maligna, con patrén de crecimiento bifasico. Se indicé la histerectomia total, con
salpingooforectomia bilateral, asistida por robot Da Vinci. El reporte de patologia fue
de adenosarcoma miilleriano de alto grado, sin sobrecrecimiento sarcomatoide, Ki-67
de 55%, sin p53 mutado. No reporté complicaciones ni requirié reintervencion.
CONCLUSION: Si bien el adenosarcoma miilleriano es poco frecuente, el de alto grado
poco se ha estudiado. Al comparar el caso aqui comunicado, con los reportados en
la bibliografia, se identificaron algunos resultados heterogéneos que se sugiere conti-
nuar estudiando; en particular, un Ki-67 alto, la mutacion del p53 y el sobrecrecimiento
sarcomatoso.

PALABRAS CLAVE: Adenosarcoma; neoplasias de alto grado; adenosarcoma midilleria-
no de alto grado; neoplasias uterinas; robot Da Vinci.

Abstract

BACKGROUND: Miillerian adenosarcoma is a rare, biphasic tumor. Our understanding
of this condition has been shaped primarily by case reports. Much of the research has
focused on low-grade Miillerian adenosarcoma, while high-grade cases have received
little attention, although it is recognized that high-grade adenosarcoma is an aggres-
sive neoplasm associated with higher mortality than the low-grade form.

CLINICAL CASE: A 68-year-old female patient presented with symptoms of moderate
transvaginal bleeding that had persisted for two months, along with asthenia, ady-
namia, weight loss, and night sweats. Endometrial biopsy and microscopic exam-
ination revealed a malignant neoplasm with a biphasic growth pattern. A total hys-
terectomy with bilateral salpingo-oophorectomy was indicated, performed with the
assistance of the Da Vinci robot. The pathology report indicated high-grade Miillerian
adenosarcoma, without sarcomatoid overgrowth, Ki-67 55%, and no p53 mutation. No
complications were reported, and no reoperation was required.
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CONCLUSION: Although Miillerian adenosarcoma is rare, high-grade cases have been little studied. When comparing the case re-
ported here with those in the literature, some heterogeneous findings were identified that warrant further study; in particular, high

Ki-67, p53 mutation, and sarcomatous overgrowth.

KEYWORDS: Adenosarcoma; High-grade neoplasms; High-grade Milllerian adenosarcoma; Uterine neoplasms; Da Vinci robot.

ANTECEDENTES

El adenosarcoma miilleriano es un tumor bifasico, con
componentes epiteliales y mesenquimales, que crece en el
aparato genital femenino, derivado del conducto de Milller.
Crece, sobre todo, del tejido mesodérmico miilleriano del
epitelio endometrial.’? En el ambito internacional la pre-
valencia reportada es baja, entre 5y 10% de los sarcomas
uterinos.®*® El tipo de adenosarcoma genital mas comun es
el uterino,® seguido del de ovarios, pelvis y cuello uterino.* Al
tratarse de un tumor de baja prevalencia, el conocimiento
del adenosarcoma miilleriano ha avanzado gracias a los
reportes de casos clinicos. La bibliografia generada se ha
centrado en adenosarcomas de bajo grado; por ello se ha
reconocido que los de alto grado son poco frecuentes v,
por tanto, poco estudiados.?

El adenosarcoma miilleriano fue descrito por primera vez
por Clement y Scully en 1974. Por sus caracteristicas clini-
casy patoldgicas se distingue por el sangrado transvaginal
y las lesiones polipoides; aunque también se han reportado
casos con curso asintématico.®”® En las investigaciones
actuales, el adenosarcoma de bajo grado se asocia con
diagndstico benigno. En contraste, los de alto grado se han
asociado con malignidad, con sobrecrecimiento sarcoma-
toso, con predominio del componente mesenquimatoso,
propensién a la recurrencia y metastasis a corto plazo,
con elementos heterélogos, alteraciones genémicas en el
gen supresor de tumores TP53. Se trata de una neoplasia
agresiva y de mayor mortalidad.?%® Ante el vacio de cono-
cimiento del adenosarcoma miilleriano y, en especial, el de
alto grado, se comunica el siguiente caso clinico, previo
consentimiento informado de la paciente y una revisién
de la bibliografia mas reciente.

CASO CLiNICO

Paciente de 68 afnos, residente en Coatzacoalcos, Vera-
cruz, con antecedentes ginecoobstétricos de: menarquia
alos 14 afos, inicio de la vida sexual a los 24 afios, cuatro
embarazos y cuatro partos eutdcicos, con una sola pareja
sexual, oclusion tubarica bilateral a los 35 afios, citologia
cérvico-vaginal a los 38 afnos negativa para malignidad,
menopausia a los 50 anos, sin antecedentes declarados de
enfermedades de trasmisién sexual. Cirugia de fistulecto-
mia perianal a los 62 afios. Ademas, con acufeno crénico,
trastorno de ansiedad generalizado en tratamiento con
desvenlafaxina cada 24 horas, alergia a la penicilina.

Acudié al Hospital Naval de Coatzacoalcos debido a un san-
grado transvaginal moderado de dos meses de evolucioén,
con sintomas adicionales de astenia, adinamia, pérdida de
peso inexplicable y diaforesis nocturna en el dltimo mes.
En la exploracién fisica inicial, a la palpacién media del
abdomen, no se advirtieron datos de tumoraciones. En la
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especuloscopia, para inspeccion de la vulva, se advirtié una
atrofia y sangrado transvaginal moderados. Como parte del
protocolo de estudio del sangrado transvaginal en pacien-
tes posmenopausicas se tomé una biopsia de endometrio
y se indicé la revaloraciéon con resultados. El reporte histo-
patoldgico inicial fue de: neoplasia mesenquimal.

Para un andlisis mas minucioso se envié al departamento
de patologia un bloque de parafina rotulado como Q-24-12,
con la correspondiente lamina tefida con hematoxilina y
eosina. El patélogo observé una neoplasia maligna, con
patron de crecimiento bifasico, con componente estromal
maligno, formado por células con atipia moderada, que se
disponian predominantemente por debajo del epitelio y
alrededor de las estructuras glandulares y vasculares, con
patrén de crecimiento de aspecto folidceo, con componen-
te glandular, con contornos rigidos y dilataciéon quistica
focal. Las glandulas se observaron revestidas por epitelio
cilindrico simple, sin proliferacion ni atipia, con areas de
metaplasia escamosa. Diagndstico histopatolégico defi-
nitivo: adenosarcoma mulleriano.

Los estudios de laboratorio informaron: leucocitos 7710
por microlitro; hemoglobina 15.5 g/dL; hematocrito 47.1%;
plaquetas 366/ulL; colesterol 202 mg/dL; triglicéridos 271
mg/dL; glucosa 101 mg/dL; creatinina 0.71 mg/dL; mar-
cadores tumorales CA 125 11.80 U/mL; CA 19-9 U/ML;
18.90 U/mL; ACE 2.85 ng/mL; TP 12.6 segundos; TPT 45.4
segundos; INR 1.13.

La resonancia magnética de pelvis, con gadolinio, reporté
una lesion ocupante de espacio en la cavidad endometrial,
con probable etiologia maligna, sin crecimientos ganglio-
nares. La tomografia axial computada de térax simple con
dos nédulos pulmonares de caracter indeterminado a nivel
del segmento apicoposterior, con diametros promedio de 4
mm: un nédulo lingular de 2 mm, y un nédulo segmentario
apical del I6bulo superior derecho de 3 mm. Como parte
del protocolo de estudio se programé para una histeros-
copia diagndstica con nueva toma de muestra de tejido
endometrial, en la que se observé un pélipo endometrial
con endometrio atroéfico (Figura 1), orificio cervical externo
con evidencia de una lesién polipoide, orientada hacia el
fondo uterino. Figura 2

Durante el proceso diagndstico no se reportaron barreras
culturales con la paciente. Para tratarla, el caso se comenté
con los especialistas en oncologia quirurgica y clinica, con
protocolo de estudio completo, y se decidié la histerecto-
mia total y la salpingooforectomia bilateral, asistida por
Robot Da Vinci (Figuras 3 y 4). La intervencion quirirgica
transcurrié sin complicaciones. No se practicé la linfade-
nectomia porque no habia dafno de penetracién ganglionar
demostrado en el reporte de los estudios de extension. Los
hallazgos macroscépicos fueron: Utero de 10 x 8 x 4 cm,
sin sospecha de neoplasia, ni adenopatias.
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Figura 1. Pélipo endometrial. Fondo de endometrio atréfico con lesion
de caracteristicas polipoides con evidencia de vasos atipicos, puntillo
con calcificaciones aproximadamente de 3 cm cerca de ostium y receso
derecho. Fuente: Centro Médico Naval.

Figura 2. Canal endocervical. Orificio cervical externo, permeable, sin
descripcion de lesiones cervicales donde se evidencia, al fondo, una le-
sién polipoide hacia el fondo uterino. Fuente: Centro Médico Naval.

En el reporte de patologia del utero, y de ambos ovarios,
se diagnostic6 un adenosarcoma miilleriano de alto grado
y un tumor de 4.9 x 3.6 x 3.0 cm localizado en la pared
anterior (Figura 5). No se observaron sobrecrecimiento
sarcomaotide ni elementos heterélogos. No se informé
invasion miometrial al estroma cervical o linfovascular. Los
margenes quirdrgicos de reseccion se encontraron libres
de neoplasia. La biopsia de la lesion pélvica se reportdé con:
mucina, quistes mesoteliales simples, cervicitis, endocervi-
tis crénica 'y adenomiosis. A los 13 dias posquirurgicos se
reportaron los estudios de inmunohistoquimica con Ki67
de 55% y P53 no mutado.

En la valoracién posquirurgica a los 10 dias se dio cita
para seguimiento en cuatro meses, con tomografia ab-
dominopélvica simple y contrastada. En el informe de la
TAC simple y contrastada se reporté sin evidencia de en-
fermedad, y CA 125 de control de 8 U/mL, con indicador

Figura 3. Cirugia robética Da Vinci. Histerectomia total con salpingoofo-
rectomia y apertura del pliegue vesicouterino. Fuente: archivo del Centro

Médico Naval.

Figura 4. Cirugia robética Da Vinci, archivo del Centro Médico Naval.

previo de 11 U/mL. Se indic6 seguimiento en seis meses
con nueva TAC y citologia vaginal. Durante esa valoracion
no se reportaron complicaciones posquirdrgicas ni nece-
sidad de reintervencidn. La paciente acudio a revision de
control en la fecha indicada, con reportes en parametros de
normalidad, con indicacion de seguimiento en seis meses.
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Figura 5. Adenosacorma miilleriano de alto grado: Neoplasia bifasica (glandular y estola), con componente glandular be-
nigno conformado por glandulas irregulares, dilatadas, revestidas por epitelio cilindrico simple, sin proliferacion, ni atipia.
El componente estromal muestra una proliferacion marcada, que comprime las glandulas. Hipercelular con condensacion
periglandular y formacién de proyecciones intraglandulares. Constituido por células fusiformes con atipia leve y actividad
de mitosis aumentada (mas de 2 en 10 campos de alto poder), otros campos muestran mitosis atipicas hasta 10 en 10
campos de gran aumento. Fuente: archivo del Centro Médico Naval.

Revision de la bibliografia

Se emprendié una busqueda en PubMed, Google Acadé-
mico y Scielo con las palabras clave: “Mullerian adeno-
sarcoma AND case report” de articulos publicados en los
ultimos 10 anos, escritos en inglés o espafol. De 6964
articulos identificados se seleccionaron 7 por ser los que
reportaron mayor evidencia clinica comprobable y ser los
mas actuales. Una vez identificados se construyé una ma-
triz comparativa. Cuadro 1

DISCUSION

La manifestacion clinicay el diagnéstico del adenosarcoma
miilleriano del caso aqui reportado coinciden con lo que
se encontrd en la bibliografia respecto del sangrado trans-
vaginal como sintoma principal.’®'"'? Esta reportado que
los casos asintomaticos y de diagnéstico fortuito sugieren
desenlaces heterogéneos en la manifestacion clinica del
adenosarcoma.® En referencia a la edad, el caso coincide
con lo asentado en la bibliografia en cuanto a que la mayo-
ria de pacientes se encuentran en la posmenopausia.’101.12
Desde luego que hay reportes de casos de adenosarcoma
miilleriano en mujeres jévenes, de 20 afos que, incluso,
desean preservar la fertilidad. Al igual que hay pacientes
que estan en los finales de los 30 y principios de los 40

https://doi.org/10.24245/gom.v3idCC_GOM.10977

afnos.’® Si bien es mas frecuente en la posmenopausia,
hay evidencia de que es posible que lo haya en mujeres
jévenes.

En cuanto al grado histoldgico y agresividad, el caso aqui
comunicado aporta hallazgos que amplian el conocimiento
del adenosarcoma miilleriano de alto grado, en particular el
referente de 55% de concentraciones de Ki-67 (un marcador
inmunohistoquimico de proliferacion celular que indica
cuantas células dentro del tumor estan dividiéndose), por-
centaje superior a los casos revisados, que en su mayoria
fueron bajos o menores de 50%."1314

A pesar de un Ki-67 elevado, en la paciente del caso no
se reporto sobrecrecimiento sarcomatoso, a diferencia de
otros informes con sobrecrecimiento y concentraciones de
Ki-67 de 40%.'° Este hallazgo puede sugerir que la paciente
del caso tuvo una evolucién temprana, lo que refuerza la
necesidad de continuar estudiando la caracterizacion his-
térica del adenosarcoma miilleriano.

La evaluacion del p53, un marcador inmunohistoquimico
que refleja alteraciones en el gen TP53, no se reporté mu-
tada, ni tampoco en la mayoria de los casos revisados,
salvo un caso con bajo grado.' Si bien en la bibliografia se
reportan mutaciones frecuentes del TP53 en tumores de

4
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Cuadro 1. Antecedentes de investigacion (continua en la siguiente pagina)

Autores

Wang
etal,
2024°

Fujito
etal,
2025"

Rafiq
etal,
2025

Wang
etal.,
2023

Qing
etal,
20245

Bruguier
etal,
20245

Finales

Comorbili-
dades

Sintomas
principales

Uterino y Sangrado

de los de bajo 0smenopau- No
) P cnop reportadas
50 grado sico
Uterino, Sgngrado
cavidad en- V29inal deun .
. mes, dolor  DM2, hiper-
60 dometrial . .
) abdominal tension
y de bajo bai
ajo, masa
grado
prolapsada
Uterino,  Sangrado va-
con endo- ginal anormal, Hiperten-
52 : . e
metrioy  dolor abdomi- sion
alto grado nal bajo
Cervical Sangrado
con endo-  vaginal per- Cesarea
38 . : .
metrioy  sistente de 15 previa
bajo grado dias
Ninguno,
(hallazgo
fortuito por Sin san-
Uterino y resultados grado, sin
56 cervicalde  anormales dolor, ni
bajo grado en deteccion distension
de cancer  abdominal.
de cuello
uterino).
Sangrado
Cervical menstrual Endome-
41 y de bajo abundante, .
gy triosis
grado dolor pélvico
crénico

Método

diagnéstico

inicial

TAC, RM

y biopsia

posquirdr-
gica

RM, TAC
y biopsia
quirdrgica

Biopsiay
resonancia
magnética

Ultrasoni-
do,
resonancia
magnética
e histeros-
copia

Citologia
y biopsia
cervical

Teleme-
dicinay
biopsia
cervical

Evaluacion image-
nolégica y patol6-
gica

Resonancia magné-
tica: masa polipoide
con quistes, ocu-
pante de espacio en
la cavidad uterina;
tamano no claro.
P53 mutado, CD10+,
ER/PR+

Resonancia mag-
nética: masa con
senal mixta; 5x6.3
cm; invasion no
reportada; diagnos-
tico postquirdrgico.
GB de 17,000/pL y
PCR de 7,53 mg/
dL. No se reportd
sobrecrecimiento
sarcomatoso. Ki-67
bajo.

Resonancia magné-
tica: masa endo-
metrial; tamafio
no especificado y
de tipo benigno.
Andlisis histopa-

tolégico de: tumor
bifasico maligno.
Diagnéstico final:
adenosarcoma

Resonancia
magnética: masa
de 3.8 cm, sefal
mixta; Ki67 <50%;

sin invasion; CD10+,
margenes libres.
Examen patolégico:
reveld que el tumor
compuesto por ele-
mentos glandulares
benignos y compo-
nentes estromales
malignos.

TAC de térax sin
anomalias. MA'y
carcinoma in situ
cervical confirma-
dos por histopatolo-
gia. Los resultados
histopatolégicos
reportaron cuello
uterino con neo-
plasia intraepitelial
escamosa de alto
grado. Ki-67 bajo
y mutacion de p53
negativo.

RM preoperatoria
sin endometriosis
activa. MA cervical,
sin metastasis
visible. No se ob-
servaron elementos
heterélogos. La
histologia del pélipo
no mostré sobrecre-
cimiento sarcoma-
toso.

Tratamiento

HT, salpingoo-
forectomia,
linfadenecto-
mia pélvica y
paraadrtica

HT + salpingoo-
forectomia

HT, salpingoo-
forectomia
bilateral +

quimioterapia
adyuvante

Histerectomia,
salpingooforec-
tomia, linfade-
nectomia + QT

HT + anexecto-
mia bilateral

HT radical
conservando
fertilidad sin
tratamiento

adyuvante.

Seguimiento

y evolucion

Sin recu-
rrenciaa 10
meses

Sin recu-
rrencia
inmediata

Al publicar
el articulo
continuaba
con segui-
miento

Libre de
enfermedad
a 15 meses

Seguimiento
ambulatorio,
sin datos de
recurrencia

Seguimien-
to con
estudios de
imagen.

Comentario
clinico rele-
vante

Coexistencia
con carcinoma
endometrioide.
Sin metastasis

Diagnéstico
inicial erréneo
de leiomioma.

La paciente
desed conser-

var su utero.

Riesgo alto de
recurrencia y
sin evidencia
de enfermedad
mestastasica.

Buen pronos-
tico; diagnds-
tico inicial
como polipo

Coexistencia
de MA con
carcinoma in
situ; hallazgo
fortuito

Relacion con
endometriosis;
reconocen
el reto de las
opciones de
tratamiento
para MA;
sobre todo,
en casos para
preservar la
fertilidad.
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Cuadro 1. Antecedentes de investigacion

Método
diagnéstico
IE

Comentario
clinico rele-
vante

Evaluacion image-
nolégica y patol6-
gica

Comorbili-
dades

Sintomas
principales

Seguimiento
y evolucion

Tratamiento

Autores

Masa cervical con

sobrecrecimiento

Tumoracion Paciente

Explora- sarcomatoso; sin
vulvar con e . asexual con
Chen . 9 cion fisica, componente hete- Reseccion .

Cervical de secrecion No Lo P 6 meses sin deseo de
el z alto grado mucoide reportadas logelae  TEEETET, e I Conser recurrencia  fertilidad; no
2024 9 san uino)-( P inmunohis- libres; Ki67 elevado vadora acents se' un-

g toquimica de 40%. Resultados pto seg
lenta da cirugia

negativos para des-
mina, miogenina

Nota: HT= histerectomia total, MA= adenosarcoma miilleriano, GB=recuento de leucocitos, PCR=proteina C reactiva.

alto grado,?° la evidencia empirica coincide en la ausencia
de sobreexpresion y de pérdida de p53. Este hallazgo su-
giere que es necesario continuar explorando los sintomas
y complicaciones que distinguen a los adenosarcomas de
alto grado.

Con respecto al procedimiento clinico puede reconocerse
que en la mayoria de los casos se opté por la histerec-
tomia total, salvo en pacientes jovenes que eligieron el
tratamiento conservador por deseo de embarazo.>'® Un
aspecto novedoso, respecto de la bibliografia previa, es la
utilizacién del robot Da Vinci para asistir en la histerectomia
con salpingooforectomia, que constituye unainnovacion en
el tratamiento quirdrgico de este padecimiento que podria
ofrecer ventajas en términos de precisién y recuperacion
posoperatoria, con una técnica laparoscépica convencio-
nal, con tecnologia robética de alta precision.

CONCLUSIONES

El adenosarcoma miilleriano de alto grado es una neoplasia
realmente excepcional en mujeres posmenopausicas, con
escasa documentacion en la bibliografia mas reciente. El
caso clinico aqui comunicado reporta hallazgos de una
variante de alto grado sin sobrecrecimiento sarcomato-
so ni metastasis evidente, y mutacion en p53, con con-
centraciones de Ki-67 muy elevadas en comparacion con
estudios previos. La investigacion coincide en reconocer
la importancia de considerar este diagndstico en mujeres
con sangrado posmenopausico, pero sin descartarlo en
mujeres en edad fértil.
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Resumen

ANTECEDENTES: Las tumoraciones cervicales fetales requieren una evaluacion cui-
dadosa debido a su potencial afectacién de la via aérea. Las tumoraciones incluyen
linfangiomas y teratomas.

CASOS CLINICOS: Paciente 1 de 26 afios, con diagndstico de feto con tumoracién
cervical a las 29 semanas a quien a los dos dias se insert6 un catéter para drenaje y
aplicacion de doxiciclina en tres ocasiones; se practico la traqueostomiay el tumor se
reseco a los 25 dias de vida. Paciente 2 de 22 afos, con diagndstico a las 28 semanas
de feto con teratoma inmaduro de cuello, resecado a las 48 horas de vida. Paciente
3 de 28 afos, con diagndstico de tumoracion multiquistica a las 27 semanas, con
cuatro ciclos de escleroterapia. Posterior al nacimiento los tres pacientes se tras-
ladaron a una institucién pediatrica de tercer nivel para tratamiento quirdrgico y de
escleroterapia.

CONCLUSIONES: El tratamiento de las tumoraciones cervicales fetales representa un
reto. El prondstico es variable, dependiente del tamafio, tipo y afectacién de estruc-
turas adyacentes. Las estrategias de diagndstico han robustecido el tratamiento al
momento del nacimiento y durante la supervivencia.

PALABRAS CLAVE: Tumoraciones fetales de cabeza y cuello; linfangioma; teratoma.

Abstract

BACKGROUND: Fetal cervical masses require careful evaluation due to their potential
to obstruct the airway. These masses include lymphangiomas and teratomas.
CLINICAL CASES: Patient 1: A 26-year-old woman diagnosed with a fetal cervical tumour
at 29 weeks. Two days later, a catheter was inserted for drainage and doxycycline was
administered three times. A tracheostomy was performed and the tumour was resected
at 25 days of life. Patient 2, a 22-year-old woman, was diagnosed with an immature cer-
vical teratoma at 28 weeks. The tumour was resected 48 hours after birth. Patient 3, a
28-year-old woman, was diagnosed with a multicystic mass at 27 weeks and underwent
four cycles of sclerotherapy. Following birth, all three patients were transferred to a ter-
tiary paediatric centre for surgical treatment and sclerotherapy.

CONCLUSIONS: The management of fetal cervical tumours is challenging. The prog-
nosis varies depending on the tumour's size, type and whether it has spread to adja-
cent structures. Improved diagnostic strategies have enhanced treatment at birth and
during the postnatal period.

KEYWORDS: Fetal head and neck masses; Lymphangioma; Teratoma.



ANTECEDENTES

Las tumoraciones cervicales fetales representan un as-
pecto critico de la medicina prenatal.'?® Es frecuente
que requieran una evaluacion cuidadosa y tratamiento
debido a la potencial afectacion de la via aérea.*” Esas
tumoraciones comprenden una diversidad de neoplasias,
como los linfangiomas y teratomas que afectan de for-
ma significativa el desenlace del neonato cuando no se
tratan oportuna y adecuadamente.®® El establecimiento
temprano del diagnéstico correcto mediante técnicas de
imagen avanzadas, como el ultrasonido y la resonancia
magnética nuclear, son de suma importancia para un tra-
tamiento efectivo que influya en la decision de la via de
nacimiento que requiera del procedimiento EXIT (Ex-utero
Intrapartum Treatment procedure) y cuidado neonatal pos-
terior.#° Cuadros 1y 2

CASOS CLIiNICOS

Caso 1

Paciente de 26 afos, con diagndstico de tumoracién cervi-
cal en el feto a las 29 semanas, con polihidramnios, ultra-
sonido y resonancia magnética con reporte de tumoracion

Cuadro 1. Caracteristicas de las madres de fetos con tumoraciones de
cabezay cuello

Caso 1 Caso 2 Caso 3
Edad de la madre 26 afnos 22 afhos 28 afnos
Paridad E/2 C/1 E/1 E/3 P/1 A/1
Dlagné.sltlco (semanas de 29 28 27
gestacion)
Imagen US/RM US/RM US/RM
Polihidramnios Si Sl Si
Senjar_]as de gestacion al 38 37/3 37
nacimiento
Anestesia Neuroaxial Neuroaxial Neuroaxial

E = embarazo, C = cesérea, P = parto, A = aborto, US = ultrasonido, RM =
resonancia magnética.

Ibargiiengoitia-Ochoa F, et al. Tumoraciones fetales en cabeza y cuello

en la region cervical anterior y derecha (8.1 x 7.3 cm), re-
dondeada, con bordes debidamente limitados, contenido
heterogéneo y con algunas regiones hiperecogénicas: soli-
doy quistico, con septos, sin vascularidad interna. El recién
nacido se obtuvo, por cesarea, a las 38 semanas, con peso
de 3590 g, Apgar 8-9, llanto sostenido, con apnea a los 10
minutos que obligé a la intubacién. En el ultrasonido se
advirtié una tumoracion quistica. A las 48 horas se inserté
un catéter para drenaje y aplicacion de doxiciclina en tres
ocasiones. En virtud del tamafo del tumor y afectacion de
la ventilacién se procedio a la traqueostomia y reseccion
del tumor a los 25 dias de vida. Se dio de alta del hospital
con la traqueostomia. Figura 1

Caso 2

Paciente de 22 anos, con diagndstico de tumoracion en el
cuello del feto a las 28 semanas, con polihidramnios. En
el ultrasonido y la resonancia magnética se observé un
tumor en el lado izquierdo y anterior del cuello (5 x 5.9 cm),

Figura 1. Resonancia a las 32 semanas, secuencia T2, feto con hiperex-
tension del cuello, secundaria a lesion quistica, con escaso componente
sélido en el hemicuello derecho.

Cuadro 2. Caracteristicas neonatales de los fetos con tumoraciones de cabeza y cuello

Caso 1
Via nacimiento Cesdérea
Apgar (1-5 min) 8-9
Sexo Masculino
Peso (g) 3590
Tratamiento via aérea Intubacion
Afeccion Linfangioma
Traqueo-gastrostomia Traqueostomia
Tratamiento Escleroterapia y reseccion

Caso 2 Caso 3
Cesarea Cesarea
59 9-9
Femenino Masculino
2820 3210
Intubacion No
Teratoma Linfangioma
No/No No/No
Reseccion Escleroterapia

https://doi.org/10.24245/gom.v3idCC_GOM.11010
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heterogéneo en su interior, con partes quisticas y sélidas,
con aparente vaso nutricio a la aplicacion del Doppler. El
nacimiento por cesarea se llevé a cabo a las semana 37
semanas, de una nina de 2820 g, Apgar 5-9. Se intubé me-
diante video-laringoscopia. En el ultrasonido se advirtié
una tumoracion sélida, y la reseccion se efectué a las 48
horas de vida, por teratoma inmaduro. Se dio de alta con
indicacion de interconsulta. Figura 2

Caso 3

Paciente de 28 ainos, con diagndstico a las 27 semanas de
feto con tumoracién y polihidramnios. En el ultrasonido y
resonancia magnética, a la altura del cuello, se advirtié una
tumoracion anterior, derecha, de contenido quistico y sélido
(mixta) de aproximadamente 9.16 cm x 6.94 cm x 7.40 cm
sin afectar la traquea. A la aplicacién del Doppler color la
tumoracion se observé sumamente vascularizada. El emba-
razo finaliz6 por cesarea, a las 37 semanas, con obtencién
de un recién nacido masculino, Apgar 8-9. Previo drenaje
se procedio a la escleroterapia en tres ocasiones, con di-
cloxacilina. Se dio de alta del hospital a los 12 dias, con
aplicacion de un cuarto ciclo de escleroterapia. Continué
en control en la consulta externa. Figura 3y Cuadros 1y 2

Los tres neonatos se trasladaron, posterior al nacimiento,
a una institucion pediatrica de tercer nivel para la atencién
quirdrgica y de escleroterapia.

El protocolo seguido y sefalado se comentd en el Comité
de Etica institucional, quien autorizé llevar a cabo el estudio
al tratarse de una investigacion de caracter retrospectivo.
El uso de imagenes y datos clinicos provenientes de los
expedientes se hizo de manera anénima, con garantia de

Figura 2. Resonancia a las 35 semanas, secuencia T2. Se observa una
lesidon heterogénea mixta, quistica-sélida, en el hemicuello izquierdo,
con extension al piso de la boca y desplazamiento de la via aérea.

Figura 3. Recién nacido con lesion en el hemicuello derecho. En la reso-
nancia magnética se advirtié una lesion multiquistica que afectaba el
piso de la boca, con extension a la hipofaringe y mediastino.

la confidencialidad y proteccién de lainformacién personal,
sin poner en riesgo, en algiin momento, la identidad de las
pacientes.

DISCUSION

Las tumoraciones en el cuello del feto no son comunes;
pueden descubrirse durante la evaluacion ecosonografica a
partir del segundo trimestre tardio. Es por demdas importan-
te distinguir entre varios padecimientos por su repercusion
en la consejeria prenatal y en el cuidado posterior. Gran par-
te de las tumoraciones del cuello que se diagnostican antes
del nacimiento son malformaciones linfaticas o teratomas,
con una prevalencia de 1 en 10 a 30,000 embarazos.'®

El punto importante es que puede estar afectada la via
aérea y para ello es pertinente planear un procedimien-
to “EXIT" (Ex utero Intrapartum Treatment), que ha permi-
tido salvar la vida de fetos con una via aérea critica.*® El
procedimiento consiste en oxigenar al feto a través de la
placenta durante el nacimiento por cesarea, hasta que se
asegura la via aérea por laringoscopia, video-laringoscopia
o traqueostomia.

Los teratomas congénitos son poco frecuentes, con una
incidencia de 1 en 20 a 40,000 nacimientos.™

Los teratomas de cabeza y cuello representan, aproxima-
damente, del 3 al 5% de los teratomas neonatales. Lo co-
mun es que se originen de estructuras antero-laterales,
con extension hacia la linea media. Si bien estas lesiones
suelen ser benignas (95%), por su tamano y localizacién, la
mortalidad puede alcanzar incluso 80%, como consecuen-
cia de la obstruccion de la via aérea.’'?> Predominan en el
sexo femenino en el 75% de los casos.'®

El ultrasonido en etapa fetal tiene una alta sensibilidad para
identificar teratomas, grandes tumoraciones irregulares
caracterizadas por componentes sélidos y quisticos con
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algunas calcificaciones, lo que puede ser patognomaonico.
La tumoracion puede protruir y causar hiperextension de
la cabeza. La resonancia magnética mejora el diagndstico
al poder observar si es uni o multilocular, debidamente
circunscrito, quistico y sélido, asi como la extensién y
anatomia de la via aérea.?''* En los casos aqui reportados
se hicieron los dos estudios de imagen. Puede haber po-
lihidramnios hasta en el 30%,” en los tres casos los hubo.

Las anomalias congénitas del sistema linfatico resultan
del secuestro de sacos linfaticos primitivos de la circula-
cion linfatica normal. Consisten en tumoraciones quisticas
benignas de vasos linfaticos agrandados referidas como
linfangiomas. El tamanfo de los quistes varia desde peque-
fos a grandes. Lo comun es que se encuentren en el cuello.
La prevalencia ha variado entre 1:4,000 a 65,000 nacidos
vivos; el 85% son unilaterales.®

En el 50 a 70% de los casos los linfangiomas son evidentes
en el ultrasonido prenatal o en el recién nacido. La resonan-
cia magnética puede ser Gtil para el diagnéstico diferencial,
sobre todo para diagndsticos inadecuados, con comuni-
caciones con estructuras intracraneales y afectacion de
la via aérea, en particular si hay polihidramnios. La lesién
puede ser muy grande, algunas veces de proporciones gro-
tescas.®

Otros diagndsticos posibles para tumores congénitos del
cuello incluyen: higroma quistico, hemangioma, lipoma,
quiste dermoide, bocio congénito, quiste broncogénico,
quiste branquial y quiste tirogloso.'®

La atencion médica perinatal de una gran tumoracién en el
cuello siempre es un reto por la dificultad para acceder ala
via aérea distorsionada; cuando no es posible identificarla
la mortalidad es del 80 al 100%.

El procedimiento “Exit” estd indicado en lesiones diagnosti-
cadas durante el periodo prenatal, para prevenir la obstruc-
cion de la via aérea a la hora del nacimiento e incrementar
las posibilidades de supervivencia. La cesarea se practica
con anestesia general. Cuando la cabeza, el cuello y un
miembro superior fetal estan fuera del cuerpo de la madre,
se practican los procedimientos necesarios para asegurar
la via aérea. La placenta permanece in Utero para mantener
la circulacion y continuar la oxigenacion del feto. Luego de
asegurar la via aérea se corta el cordén umbilical y se com-
pleta el nacimiento. Las intervenciones fetales durante el
“Exit” pueden incluir. intubacion endotraqueal, fibroscopio
y traqueostomia.'’

La bibliografia relacionada con el tratamiento quirdrgico de
los teratomas congénitos de cabeza y cuello es limitada.
La reseccion pronta y temprana con bordes marginales
libres es muy efectiva a largo plazo.®''8 En los casos aqui
reportados la reseccion se efectud a las 48 horas. La morta-
lidad quirdrgica puede ser del 15% al 80% si no se atienden
oportuna y debidamente las complicaciones debidas a la
obstruccion de la via aérea.’

https://doi.org/10.24245/gom.v3idCC_GOM.11010
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En 2019, Jiang y colaboradores, en una revisién de 83 ca-
sos de teratoma cervical, el 81% requirié tratamiento de
las complicaciones de la via aérea.” De una revision efec-
tuada en 2023 por Patel y su grupo, de 21 pacientes con
teratoma, la reseccion promedio se efectué a los cuatro
dias, con complicaciones de paralisis de cuerdas vocales,
hemorragia y muerte en el 2%.8

Las indicaciones para tratar fetos con linfangiomas inclu-
yen: el desfiguramiento, gran tamafio, fuga de fluido linfa-
tico e infecciones recurrentes. La dificultad respiratoria y
la disfagia pueden ser razén para un tratamiento temprano
de tumores que afectan el cuello y la cavidad oral. La mo-
dalidad mas practicada es la escision quirurgica completa.
Otras modalidades de tratamiento son: el drenaje simple,
la aspiracion, los corticosteroides, la escleroterapia, la ra-
diacion, el laser, la radiofrecuencia y la cauterizacion. La
escleroterapia puede evitar la morbilidad a corto y largo
plazo. Los agentes esclerosantes de eleccién incluyen:
doxiciclina, corticosteroides, bleomicina, etanol y OK-432.
En dos de los casos aqui comunicados se indicé esclerote-
rapia con doxiciclina. Puede haber recurrenciaen 5 a 15%
de los casos.3'°

CONCLUSION

Si bien el tratamiento de las tumoraciones fetales de ca-
beza y cuello plantea un reto debido a su complejidad y
variabilidad, en tiempos recientes se han conseguido avan-
ces significativos que se reflejan en mejores condiciones
de supervivencia de los neonatos afectados. El pronéstico
puede ser pobre debido al tamafo del tumor, pero un equipo
multidisciplinario representa un avance promisorio, auna-
do a procedimientos como el “Exit” que ha demostrado
su potencial para disminuir la morbilidad. La evolucién
del diagndstico prenatal y las estrategias quirdrgicas han
robustecido el tratamiento de estas tumoraciones poco
frecuentes que ponen en riesgo la vida.
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Resumen

ANTECEDENTES: El cancer gastrico en la mujer embarazada tiene una incidencia de
entre 0.026% y 0.1%. El diagndstico suele establecerse en etapas avanzadas, lo que
contribuye a un prondstico desfavorable.

CASO CLINICO: Paciente de 32 afios, con antecedentes de: legrado por aborto re-
tenido (2021), salpingooforectomia izquierda por quiste torcido de ovario izquierdo
(2022), conizacién por NIC Il (2023), colelitiasis y antecedente materno de cancer
de mama; dos embarazos y un aborto, en curso de las 23.1 semanas de la gestacion
actual. Acudié a urgencias debido a un cuadro de dos dias de evolucién, de episodios
eméticos de hemorragia digestiva alta, asociados con dispepsia, pirosis y pérdida de
4 kg en el ultimo mes. La endoscopia digestiva alta evidenci6 la existencia de una
lesion tumoral antral en el conducto pilérico hasta la primera porcion del duodeno,
de aspecto mucinoso, que provocaba estenosis pildrica secundaria. Para disminuir la
estenosis pildrica y poder lograr la nutricion enteral y posterior quimioterapia paliativa
se decidio la colocacion de un stent duodenal por via endoscopica.

CONCLUSION: La trascendencia del reporte se apoya en comunicar la experiencia
que, por lo menos, en algo contribuya a la ausencia de guias clinicas especificas de
tratamiento, con necesidad de atencién multidisciplinaria, toma de decisiones indivi-
dualizadas, prioridad de la supervivencia de la madre y valoracién de la salud del feto
y la viabilidad del embarazo.

PALABRAS CLAVE: Neoplasias gastrica; gravidez; quimioterapia adyuvante.

Abstract

BACKGROUND: Gastric cancer during pregnancy is rare, with an incidence ranging
from 0.026% to 0.1%. Typically, diagnosis occurs at an advanced stage, resulting in a
poor prognosis.

CLINICAL CASE: A 32-year-old woman presented with a medical history including cu-
rettage for retained abortion (2021), left salpingo-oophorectomy for ovarian torsion
(2022), conization for CIN Il (2023), cholelithiasis, and a maternal history of breast
cancer. She has experienced two pregnancies and one abortion, and is currently at
23.1 weeks gestation. The patient sought emergency care due to two days of vomit-
ing episodes accompanied by upper gastrointestinal bleeding, along with dyspepsia,
heartburn, and a recent weight loss of 4 kg over the past month. Upper gastrointesti-
nal endoscopy revealed a mucinous antral tumor lesion located in the pyloric canal,
extending into the first portion of the duodenum and causing secondary pyloric ste-
nosis. To alleviate the obstruction and facilitate enteral nutrition followed by palliative
chemotherapy, an endoscopic duodenal stent was placed.
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CONCLUSION: This report highlights the importance of documenting such cases, given the lack of specific clinical guidelines for
treatment. It underscores the necessity of multidisciplinary management, individualized therapeutic decisions, prioritizing maternal
survival, and ongoing evaluation of fetal health and pregnancy viability.

KEYWORDS: Gastric neoplasms; Pregnancy; Adjuvant chemotherapy.

ANTECEDENTES

El cancer gastrico ocupa el sexto lugar mundial de todas
las neoplasias, con diferencias poblacionales, geograficas y
socioeconémicas La edad promedio a la aparicion es de 50
afos, con predominio del género masculino. Los factores
de riesgo son hereditarios, exposicion al tabaco y antece-
dentes de reflujo gastroesofagico, tlcera gastrica, infeccion
por Helicobacter pylori o enfermedad inmunosupresora.'?
Es poco comun en mujeres en edad fértil; en la gestacion
o posparto complica entre el 0.026 y el 0.1% de los em-
barazos, sin que existan datos exactos de su incidencia
en este grupo poblacional.’® Se ha encontrado un vinculo
con la alimentacién rica en dietas con sal, conservantes y
carnes rojas. Surelacién con H. pylori aumenta, incluso, 10
veces el riesgo de padecer cancer gastrico; esta bacteria
es el precursor mas relevante del proceso de carcinogéne-
sis.* Desde el punto de vista histoldgico, el cancer gastrico
tiene diferentes formas de manifestacion: intestinal (54%)
asociada con factores ambientales y geograficos y difuso
(32%) relacionado con causas genéticas y la indeterminada
(10a12%).5

Segun Isobe y colaboradores,® el aumento de estrégenos
y el estado inmunosupresor caracteristicos del embarazo
participan en su etiopatogenia. Su reconocimiento tem-
prano es complejo porque los sintomas iniciales de la ges-
tacion: nduseas, vomitos y dispepsia se superponen,’ lo
mismo que los cambios fisioldgicos del embarazo, como el
estado de hemodilucién, con disminucién de las concentra-
ciones de hemoglobinay albumina. A lo anterior se agrega
la predisposicion a un estado protrombético por cambios
en los factores de la coagulacion.® Si los sintomas gastri-
cos persisten con pérdida de peso, melenas, hemateme-
sis y anemia, se sugiere descartar una neoplasia maligna,
con estudio endoscopico (esofagogastroduodenoscopia o
colonoscopia) para establecer un diagnéstico oportuno.®
A su vez, deben practicarse estudios imagenoldgicos. La
ecografia abdominal es una opcidn rapida y segura porque
no expone al feto a la radiacion ionizante.’ También pue-
de recurrirse a pruebas mas complejas: tomografia axial
computaday la resonancia magnética nuclear, que estadifi-
can la enfermedad y descartan complicaciones asociadas.
Para evitar el riesgo de malformaciones se recomienda
su practica después del periodo de organogénesis. Esta
demostrado que una exposicion menor a 50 mGy después
del primer trimestre no tiene efectos relevantes en el feto."
De igual manera, se tiene conocimiento de que el gadoli-
nio, como medio de contraste, no se vincula con efectos
teratogénicos.'?

Posterior a la identificacion debe procederse a la estadi-
ficacion, conforme a lo sefialado en la octava edicién de
la clasificacion TNM de la American Joint Committee on
Cancer (AJCC) y de la Union for International Cancer Con-
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trol (2017), que se basa en invasion tumoral (T), afectacion
ganglionar (N) y metastasis (M). El cancer gastrico suele
clasificarse en dos grupos: temprano y avanzado. El cancer
gastrico temprano se limita a la mucosa o submucosa (T1),
con una supervivencia a 5 anos del 90%. El cancer gastrico
avanzado es una neoplasia maligna epitelial con origen en
las glandulas de la mucosa gastrica, que afecta capas mas
profundas (T2-T4), con una supervivencia a 5 afos del 7
al 27%."® Las clasificaciones histolégicas mas utilizadas
son la de Lauren y la Organizacién Mundial de la Salud
(OMS). La primera divide al adenocarcinoma gastrico en
tipo intestinal (54%), difuso (32%) e indeterminado (14%).
El tipo difuso es mas comun en jévenes y discretamente
mas frecuente en mujeres; afecta al cuerpo gastrico, con
peor prondstico. La clasificacion de la OMS separa el ade-
nocarcinoma gastrico en tubular, papilar y mucinoso.

La atencién médica de estas pacientes debe ser multidis-
ciplinaria e integral, por sus implicaciones éticas, legales y
psicolégicas en la madre y su entorno familiar. Se considera
un reto porque la vida de la madre prevalece cuando no es
posible salvaguardar ambas; claro esta que la decisién de
la madre es decisiva en el desenlace de la gestacion.' La
atencion médica dependera de la etapa del diagnéstico,
cuando es temprana la indicacién primaria es la cirugia
mediante gastrectomia, con intencién curativa. En estadios
localmente avanzados la opcién es la quimioterapia neo-
adyuvante seguida de la cirugia y en estadios avanzados
(metastasico o irresecable) la quimioterapia paliativa.'®

La decisidn del procedimiento quirdrgico dependera de la
estadificacion y las semanas de gestacion transcurridas.’
Hasta las 22 semanas, en estadios tempranos, se reco-
mienda la reseccion endoscépica; y si la afectacion de
la madre lo exige se optara por una cirugia mayor, con la
posible pérdida gestacional, con bajo riesgo de muerte de la
madre (menos de 1 por cada 10,000).'® Entre las 22 y 28 se-
manas el panorama para el feto mejora con una reseccion
quirurgica luego de la finalizaciéon del embarazo mediante
cesarea. Después de las 28 semanas el nacimiento puede
ocurrir por parto o cesarea y, aproximadamente, 15 dias
después se hara la reseccion, para disminuir la morbilidad
y mortalidad de la madre.'” En los casos de neoplasias
avanzadas, complicadas por perforacién o hemorragia, lo
indicado es la reseccion paliativa, con el fin de preservar la
vida de la madre, pero con aumento del riesgo de pérdida
del feto. También se dispone de maniobras terapéuticas
conservadoras, como la inyeccion de epinefrina, termocoa-
gulacion y electrocoagulacion mediante imagenologia, para
disminuir la hemorragia de vias digestivas y los sintomas.’

La quimioterapia es un agente citotoxico durante el emba-
razo, la FDA lo clasifica en las categorias C (no se puede
descartar riesgo) y D (existe riesgo para el feto). El esquema
mas indicado es una combinacioén de platino y fluoropiri-
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midina, como folfox (5-fluorouracilo, leucovorina, oxalipla-
tino). En referencia a la dosis, no existen recomendacio-
nes diferentes a las de la poblacion general; solo deben
hacerse ajustes segun el peso corporal y las semanas de
gestacion.'® Los riesgos de dano al feto disminuyen con-
forme avanza el embarazo. A partir del segundo trimes-
tre se recomienda disminuir el riesgo de malformaciones,
carcinogénesis y retraso en el desarrollo.’” Con estudios
limitados en cancer gastrico se indica la quimioterapia, que
debe administrarse, de preferencia, hasta las 33 semanas
con tiempo libre de 3 semanas entre el parto y la aplicacién
para evitar la aplasia medular en los recién nacidos.?’ Desde
luego, también puede recurrirse a la inmunoterapia.?'

Los desenlaces de la madre y el feto se asocian con un
diagndstico en etapa avanzada y una histologia pobre-
mente diferenciada, con una supervivencia a los 3 afos
del 23.3%.%2 A su vez, se ha evidenciado una relacién entre
preeclampsia y el diagnéstico oncoldgico, lo que obliga a
finalizar la gestacion antes de lo previsto.? La propagacion
de células tumorales de la madre al feto es poco comun,
debido a que el sincitiotrofoblasto actia como la primera
barrera de proteccion; sin embargo, la invasion a las vello-
sidades placentarias aumenta el riesgo de metastasis al
feto. Por lo anterior, es decisivo examinar la placenta, y si
se encuentra afectada, debera estudiarse la metastasis
durante el periodo neonatal y lainfancia.? La supervivencia
del feto es mas favorable, con un pronéstico del 77%. Los
fetos menores de 28 semanas son los mas sensibles al
aborto, parto prematuro y muerte intrauterina. Mientras que
los mayores de 30 semanas alcanzan una tasa de supervi-
vencia cercana al 100%.2* La mayoria de los recién nacidos
ingresan a la unidad de cuidados intensivos neonatales
debido a la prematurez y bajo peso al nacer; a pesar de
esto, no hay evidencia de desenlaces neonatales adversos
silos esquemas de tratamiento se administraron después
de la organogénesis.®

CASO CLINICO

Paciente de 32 afnos, procedente de Narifio, con antece-
dente de dos embarazos y un aborto, en curso de las 23.1
semanas de la gestacion actual, con historial de colelitiasis,
conizacion por NIC 111 (2023), salpingooforectomia izquier-
da por quiste torcido de ovario izquierdo (2022), legrado por
aborto retenido (2021) y antecedente materno de cancer de
mama. Ingreso al hospital debido a un cuadro de dos dias
de evolucion de episodios eméticos, asociado con dispep-
sia, pirosis y pérdida de 4 kg en el Gltimo mes. En el reporte
ecografico abdominal del hospital local se evidenciaron las
lesiones hepaticas y la tumoracion intraperitoneal de 47 x
40 mm en el epigastrio y adenopatias adyacentes al tronco
celiaco, con alta sospecha de proceso neoproliferativo. Los
estudios paraclinicos reportaron: anemia moderada ferro-
pénica (hemoglobina 7.6 mg/dL, volumen corpuscular me-
dio: 93.3), hiponatremia, funcion hepatica y renal adecuada
y albuimina (2.7 g/dL). La endoscopia de vias digestivas
altas evidencid la existencia de una lesién tumoral antral en
el conducto pildrico que abarcaba hasta la primera porcién
del duodeno, de aspecto mucinoso, con estenosis pilérica
secundaria. En la resonancia magnética del abdomen se

advirtieron las metdastasis hepaticas, adenopatias retrope-
ritoneales y peripancreaticas, la lesion tumoral de 4.9 x 5.1
cm en contacto con la curvatura menor del estémago y el
cuerpo del pancreas. Se inicié el tratamiento antiemético
y el inhibidor de bomba de protones, ademas de transfu-
sion de hemoderivados. El reporte histopatoldgico fue de:
cancer gastrico, tipo adenocarcinoma mixto difuso (tubular
e intestinal moderadamente diferenciado G3), con células
en anillo de sello.

Se inicié la intervencion multidisciplinaria, por parte los
perinatélogos, ginecoobstetras, intensivista, oncélogo cli-
nico, cirujano oncélogo, neonatdlogo, especialista en me-
dicina del dolor y psicologia. Se establecio el diagnéstico
de cancer gastrico en estadio avanzado (IV), con beneficio
de quimioterapia paliativa. A la paciente se le explicaron
los riesgos y beneficios e hizo hincapié en que la meta era
preservar ambas vidas, siempre que fuera posible.

La evolucion fue térpida, por la persistencia de los episo-
dios de hematemesis e intolerancia a la via oral. Se le co-
locé un stent duodenal por via endoscopica, para disminuir
la estenosis pildrica y lograr la nutricion enteral (Figura 1);
sin embargo, la paciente requirié la embolizacion de vasos
cortos, dependientes de la arteria esplénica y multiples
transfusiones para lograr una hemoglobina éptima e iniciar
el tratamiento neoadyuvante.

Con respecto al bienestar del feto, las ecografias obsté-
tricas no evidenciaron alteraciones; sin embargo, 19 dias
posteriores al ingreso, la paciente tuvo cifras tensionales
elevadas, sin rango de crisis (estadio I), y perfil endotelial
con trombocitopenia leve (104,000 por microlitro) y he-
molisis (LDH: 1.805, AST; 88 y ALT: 188). El Doppler fetal
reporté anemia aguda; con estos parametros se integro el
diagndstico de sindrome HELLP. Se decidié la cesarea de
urgencia, con hallazgos de focos de desprendimiento pla-
centario, obtencion de un recién nacido pretérmino de 25.5
semanas, sexo femenino, peso 750 g, APGAR 5-5 al minuto
y alos 5 minutos, respectivamente. Se efectuaron las ma-
niobras de reanimacion e ingreso a la unidad de cuidados
intensivos neonatales, donde la recién nacida permanecié
hospitalizada durante 101 dias, por prematurez extrema,
anemia multifactorial, con requerimiento de varias transfu-
siones, foramen oval de 4.3 mm, retinopatia del prematuro
estadio 2 zona Il AQ, sin avancey displasia broncopulmonar
moderada; a quien se dio el alta del hospital.

Luego de la finalizacién del embarazo se registré la nor-
malizacion de las pruebas hepaticas y plaquetas, sin nue-
vos eventos hipertensivos. Durante su permanencia en
el hospital se inicié el tratamiento neoadyuvante, con 10
sesiones de radioterapia y seis ciclos de quimioterapia e
inmunoterapia con folfox-nivolumab en un periodo de seis
meses. Al mes, la paciente reingresoé al hospital en malas
condiciones generales, con hipotension, taquicardia, do-
lor en el epigastrio y palidez mucocutanea asociada con
hematemesis y melenas. Se consideré el choque hipovo-
Iémico secundario a hemorragia de vias digestivas altas;
hemoglobina en 3.9 mg/dL y tiempos de coagulacion pro-
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Figura 1. Imagenes endoscoépicas de la via digestiva superior, con insercion de stent y esclerosis con argén.

longados. Recibié transfusion de 3 unidades de glébulos
rojos y plasma fresco congelado.

En la endoscopia, a través del stent, se observé una tumora-
cion friable que se introducia al interior de este y no permitia
el avance del instrumental al duodeno. Se procedio a la es-
cleroterapia, con adrenalina al 1:20.000 Ul y argén plasma
para control del sangrado. Durante su estancia tuvo varias
complicaciones: coagulopatia, neumotérax derecho, trombo-
sis de la vena subclavia, axilar y humeral, con deceso alos 11
dias de suingreso a pesar de las miltiples intervenciones; la
familia decidié no practicar mas medidas de soporte.

DISCUSION

La frecuencia del cancer gastrico en la poblacién general
varia segun la ubicacion geografica y los factores de ries-
go.” Llega a afectar al 6.5% de personas menores de 40
anos. Segln GLOBOCAN (2022) Colombia se encuentra
entre los paises con mayor incidencia de cancer gastrico
en el mundo; ocupa el cuarto lugar, con una incidencia de
17.5 casos por cada 100,000 habitantes en la poblacién
femenina.?® Los estudios clinicos han demostrado que la

https://doi.org/10.24245/gom.v3idCC_GOM.10966

aparicién y evolucion del cancer gastrico en mujeres se
relaciona con factores bioldgicos y hormonales,?” donde el
predominio de los estrégenos contribuye a la aparicién de
células neoplasicas, sobre todo del tipo indiferenciado.?

El cancer gastrico es una enfermedad de baja prevalencia
en el embarazo, que se diagnostica en estadios avanzados
debido a que los sintomas son similares a los de la ges-
tacion temprana,® como se evidencié en el caso clinico
aqui reportado y en una revision de Zeng y Zhou® en 2015
de 65 pacientes embarazadas con cancer gastrico esta-
dio IV. Las caracteristicas histolégicas son similares a las
observadas en mujeres no embarazadas; sin embargo, su
prondstico es desfavorable, segun lo reportado por Lee y
su grupo?” donde el 60% de los casos eran irresecables, lo
que evidencia una tasa de supervivencia anual hasta del
46.7%. Este hallazgo durante el embarazo representa una
situacion preocupante para la madre y su familia, por ello
se requiere de un acompafnamiento multidisciplinario.®!

La evaluacion ecografica puede detectar la enfermedad
en etapas tempranas, y su aplicacion esta permitida en
cualquier semana del embarazo; es necesario recurrir a
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estudios complementarios de tomografia axial compu-
tada y de resonancia magnética nuclear para estadificar
la lesion.'2 Por su parte, la endoscopia es decisiva para
establecer el diagndstico y tratamiento inicial del cancer
gastrico, como se confirma en el caso aqui reportado; es
un procedimiento seguro en el embarazo, con un 95% de
fetos sin complicaciones.?®

El tratamiento con intencién curativa solo se ofrece en
etapas tempranas;'® como lo evidencian Sakamoto y otros®
con 136 casos donde solo el 43.5% se beneficiaron de una
reseccioén. La quimioterapia puede indicarse de forma neo-
adyuvante o paliativa seguin corresponda, lo que aumentala
supervivencia general de las pacientes.® La administracion
en el primer trimestre aumenta el riesgo de aborto espon-
taneo, malformaciones y muerte del feto. Mientras que la
administracion en el segundo y tercer trimestre carece de
riesgos significativos para el feto.>*

El prondstico de la madre y el feto va a estar relacionado,
directamente, con el estadio del cancer gastrico. Jeong
Songy su grupo® informaron que las bajas tasas de super-
vivencia general de estas pacientes se debieron a la etapa
avanzada en el momento del diagndstico asociado con el
embarazo. Concluyeron que el diagndstico temprano y el
tratamiento quirudrgico son los Unicos factores que pueden
mejorar los desenlaces finales de este cancer. Ademas,
en el estudio de Maggen y colaboradores se evidencio la
asociacioén entre cancer gastrico y preeclampsia aguda o
sus complicaciones, lo que conduce a la finalizacién de la
gestacion de manera prematura; asi como ocurrié en la pa-
ciente del caso, por la concomitancia con sindrome HELLP?

La supervivencia del feto aumenta conforme avanzan las
semanas de gestacion, con pocas repercusiones en la vida
posnatal.?* La metastasis fetal es excepcional, aunque
puede ocurrir debido a la inmadurez del sistema inmuno-
I6gico.?" Altman y coautores sugieren que las metastasis
placentarias deben considerarse estadio IV y tratarse como
tal.?? En la paciente del caso, a pesar de la prematurez, la
recién nacida logro superar su estancia en cuidados intensi-
vos y en la actualidad se encuentra en buenas condiciones
generales, sin evidencia de metastasis fetal.

CONCLUSION

La relevancia del cancer gastrico durante el embarazo
radica en su excepcional frecuencia y en las dificultades
para su diagndstico, sobre todo cuando sus sintomas se
confunden con los propios del embarazo, lo que retrasa su
identificacion. La mayoria de los casos diagnosticados en
etapas avanzadas son irreversibles y requieren tratamiento
con quimioterapia paliativa. Una intervenciéon multidiscipli-
naria repercute de manera positiva en la supervivencia de
la madre y en el prondstico del feto y neonato.
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Leiomioma parauretral que simula un
prolapso genital anterior

Paraurethral lelomyoma simulating anterior
genital prolapse.
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Clinica Versalles.

Resumen

ANTECEDENTES: El leiomioma parauretral es un tumor benigno de baja frecuencia,
derivado del musculo liso, que puede confundirse con lesiones quisticas mas comu-
nes o prolapsos genitales.

CASO CLINICO: Paciente de 44 afios, con sensacién de una tumoracién vaginal en
aumento constante de tamafo, dolor pélvico, sangrado e incontinencia urinaria en los
ultimos tres afos. En un inicio, la lesién se interpreté como quiste de la glandula de
Skene, lo que retrasé el diagndstico. Por ultimo, se hizo la reseccién quirdrgica com-
pleta, por via vaginal, con preservacion uretral. El estudio histopatolégico confirmé el
leiomioma parauretral. La paciente evolucioné sin contratiempos, con desaparicion
de los sintomas y adecuada cicatrizacion.

CONCLUSION: Es importante pensar en la posibilidad de un leiomioma parauretral
como parte del diagnéstico diferencial de las tumoraciones periuretrales y en la ne-
cesidad de atencion multidisciplinaria para conseguir que el tratamiento sea seguro
y eficaz.

PALABRAS CLAVE: Leiomioma; prolapso; incontinencia urinaria; dolor pélvico; pos-
menopausia.

Abstract

BACKGROUND: Paraurethral leiomyoma is a rare benign tumor derived from smooth
muscle that can be mistaken for more common cystic lesions or genital prolapse.
CLINICAL CASE: A 44-year-old patient presented with a sensation of a vaginal mass
that was progressively increasing in size, along with pelvic pain, bleeding, and urinary
incontinence over the past three years. Initially, the lesion was interpreted as a Skene's
gland cyst, which delayed the diagnosis. Ultimately, complete surgical resection was
performed vaginally, with preservation of the urethra. Histopathological examination
confirmed paraurethral leiomyoma. The patient recovered without complications, with
resolution of symptoms and proper healing.

CONCLUSION: It is important to consider the possibility of a paraurethral leiomyoma
in the differential diagnosis of periurethral tumors and to emphasize the need for mul-
tidisciplinary care to ensure safe and effective treatment.

KEYWORDS: Leiomyoma; Prolapse; Urinary incontinence; Pelvic pain; Postmeno-
pause.



ANTECEDENTES

Los leiomiomas son tumores benignos derivados del mus-
culo liso; su localizaciéon mas frecuente es el Utero.'? La
aparicion de los leiomiomas parauretrales es excepcional,
con pocos casos descritos en la bibliografia mundial, re-
presentan, aproximadamente, el 5% de los tumores parau-
retrales, que ocurren en 1 de cada 1000 mujeres.?*

Estos tumores suelen diagnosticarse en mujeres en edad
reproductiva, con una media de edad entre 40 y 44 anos,
aunque se han comunicado casos en adolescentes y en
pacientes posmenopausicas.>® Su causa no esta totalmen-
te clara; se ha sugerido un posible origen en remanentes
embrionarios o fibras musculares residuales, con posible
influencia hormonal, en virtud de la asociacién con su
crecimiento durante el embarazo y regresion luego de la
menopausia.5’

Los sintomas dependen del tamanfo y localizacion y van
desde sensacion de un tumor vaginal, dolor pélvico, dispa-
reuniay sangrado hasta la incontinencia urinaria."® Incluso
50% de los casos pueden ser asintomaticos.? El diagnéstico
diferencial incluye: quistes de Skene, diverticulos uretrales,
quistes de Gartnery leiomiosarcoma.?® Estos tumores pue-
den confundirse con un prolapso genital anterior porque
ambos padecimientos pueden manifestarse con sintomas
similares.'®

La resonancia magnética es el método mas util para ca-
racterizar estas lesiones y descartar diagnésticos alterna-
tivos.? El tratamiento de eleccidn es la reseccién quirurgica
completa, casi siempre por via vaginal, con evolucién favo-
rable y bajo riesgo de recurrencia.’’

CASO CLINICO

Paciente de 44 anos, con antecedente de dos embarazosy
dos partos, sin historial de enfermedades; solo una esterili-
zacion quirdrgicay citologia cervicovaginal. La prueba para
VPH se report6é negativa. Inicialmente consulté debido a
un cuadro clinico de un afio de evolucion de sensacion en
aumento de tamano de una tumoracién vaginal, acompa-
nada de dolor pélvico e incontinencia urinaria de urgencia,
sin fiebre ni secrecién local.

En el examen fisico se evidencio el tumor parauretral dere-
cho, de aproximadamente 4 cm, consistencia dura, movil,
de bordes regulares, sin descartar que se tratara de un
prolapso anterior. Para poder establecer el diagnéstico di-
ferencial se envié para estudio con los urélogos, quienes
consideraron que se trataba de un quiste de la glandula
de Skene; le indicaron tratamiento con cefalexinay la soli-
citud de una ecografia transvaginal. Lamentablemente, la
paciente no acudio a los controles solicitados.

Alos 14 meses regreso a la consulta debido a la persisten-
cia de los sintomas. Se advirtié el crecimiento del tumor
a 6 cm, con area central ulcerada, sin signos de infeccién
ni fluctuacion. Se solicité nuevamente una ecografia y se
indicé control, al que tampoco acudié.
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Transcurridos ocho meses acudié debido al mayor creci-
miento de la lesion, ahora acompanada de sangrado vaginal
y empeoramiento de la incontinencia urinaria, deterioro en
la calidad de vida y en la salud sexual. El examen reveld
una tumoracién sélida, inmdévil y vascularizada en la regién
parauretral derecha, que desviaba la uretra y distorsionaba
la anatomia, sin sangrado activo que simulaba un prolapso
en la pared anterior. Figura 1

Se decidié hospitalizarla para un estudio integral. Los
andlisis paraclinicos descartaron que hubiera infeccion o
inflamacién sistémica. La tomografia de abdomen y pel-
vis mostré una lesion sélida, vulvar, sin adenomegalias
inguinales ni pélvicas. El urélogo le practico la cistoscopia,
que descart6 el daio vesical. La ginecéloga oncéloga le
indicé la toma de una biopsia diagndstica y la reseccidn
quirurgica.

Durante el procedimiento quirdrgico con anestesia se evi-
dencié la lesion parauretral derecha, de aproximadamente
6 cm, que desplazaba la uretra hacia la izquierda y se exten-
dia hasta el fondo en la regién anterior del pubis, sin afec-
tar el cuello del utero, con tejido fibroso y vascularizado.
Enseguida se procedié al cateterismo vesical. Se infiltré la
pared anterior de la vagina, se practicé la diseccion circular
y la reseccion completa de la lesién, con separacion de
la fascia vesicovaginal. Se hicieron la plicatura uretral, la
hemostasia cuidadosay el cierre por planos con reduccion
del espacio muerto, y se procedié al cierre de la mucosa
vaginal, con sutura absorbible, multifilamento (Figura 2).
Al extraer el espécimen se evidencié la lesiéon redondeada,
de aproximadamente 10 cm de didmetro, de consistencia
dura y bordes regulares. Figura 3

Figura 1. Antes del procedimiento quirurgico.
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Figura 2. Después del procedimiento quirdrgico.

Figura 3. Lesion tumoral extraida, de consistencia dura, bordes regula-
res, sin excrecencias, de 10 cm de didametro, aproximadamente.

La paciente evolucioné satisfactoriamente, con miccion
espontaneay sin complicaciones, por lo que se dio de alta
al dia siguiente. En el control posoperatorio se evidencio
la adecuada cicatrizacién y la desaparicion de los sinto-
mas. El reporte histopatoldgico confirmé que se traté de
un leiomioma parauretral benigno (Figura 4). Se indicé se-
guimiento anual en la consulta de ginecologia.

DISCUSION

El leiomioma parauretral es una neoplasia benigna infre-
cuente, con menos de 100 casos documentados en la bi-

Figura 4. Leiomioma con proliferacion de leiomiocitos entremezclados,
sin atipia citoldgica ni arquitectural. La actividad mitética es de 1 por 10
campos de alta resolucion.

bliografia internacional, hasta la fecha, y constituye una
causa excepcional de tumor periuretral en mujeres.'? Se
origina a partir del musculo liso de los tejidos periuretrales
y comparte caracteristicas histolégicas con los leiomiomas
uterinos, aunque su manifestacion clinica y el diagndstico
pueden ser mas desafiantes debido a su baja prevalencia
y sintomas inespecificos.'3’

A partir de la perspectiva genética, los leiomiomas uterinos
tienen susceptibilidad hereditaria y mutaciones somaticas.
Esta demostrada la mayor frecuencia en mujeres con an-
tecedentes familiares, con sindromes de leiomiomatosis
hereditaria y carcinoma de células renales, asociado con
mutaciones en el gen FH. Entre las mutaciones somaticas
destacan las de MED12, que se encuentran incluso en 70%
de los casos, que alteran la regulaciéon transcripcional y
favorecen la proliferaciéon e inestabilidad genémica. Tam-
bién se describen anomalias cromosémicas, como reor-
denamientos en 12q14-15 que aumentan la expresién de
HMGA?2, deleciones en 7q22 que afectan genes como CUXT
y alteraciones en cromosomas sexuales, que modifican
el comportamiento tumoral. Estos cambios genéticos se
relacionan no solo con la aparicién, sino también con el
tamafo, cantidad y localizacion de los miomas.'"'?

Ademas de la genética, los mecanismos epigenéticos cum-
plen un papel decisivo en la patogénesis. Las alteraciones
en la metilacién del ADN y de histonas, junto con la des-
regulacién de microARN e IncARN, modifican la expresion
de genes relacionados con la proliferaciéon, angiogénesis
y remodelacién de la matriz extracelular. En paralelo, se
reconoce un origen celular ligado a la transformacion de
células madre o progenitoras del miometrio, que al adquirir
mutaciones (como en MED12 o HMGA?2) y estar expues-
tas a factores ambientales y epigenéticos, dan inicio a los
tumores. Este modelo integra genética, epigenética y mi-
croambiente que explica por qué los miomas son tumores
benignos monoclonales con alta variabilidad clinica, y abre
la puerta a tratamientos dirigidos mas alla de la cirugia.' '3

El caso clinico aqui comunicado es el de una paciente de
44 aihos, con edad dentro de los limites reportados en gran
parte de los casos descritos, que suelen manifestarse en
mujeres en edad reproductiva o en la perimenopausia.?® La
paciente experimenté sintomas que fueron evolucionando



durante casi dos afos, incluida la sensacidn de una tumo-
racién vaginal, incontinencia urinaria de urgencia y dolor
pélvico. Este perfil clinico es concordante con lo reportado
en diversas series, donde los leiomiomas parauretrales
pueden originar sintomas relacionados con la compresion
uretral, disuria, urgencia miccional, dispareunia o masa
palpable.2*”

Uno de los aspectos mas relevantes del caso fue el re-
traso diagnéstico inicial, con una presuncidn clinica de
quiste de Skene. Esta confusién diagndstica es comun
porque los sintomas urinarios y la existencia de un tumor
periuretral son hallazgos compartidos con enfermedades
benignas mas frecuentes, como los quistes parauretrales,
diverticulos uretrales o, incluso, el prolapso anterior.?*® La
ausencia de seguimiento oportuno favorecio el crecimiento
progresivo del tumor, con afectacién de la funcion urinariay
deterioro de la salud sexual, aspectos que se han descrito
como consecuencias clinicas importantes del leiomioma
parauretral.?”

En cuanto al diagnéstico por imagenes, si bien en la pa-
ciente del caso se practicé una tomografia computada
de abdomen y pelvis, la bibliografia hace hincapié en
que la resonancia magnética nuclear es la modalidad
de eleccidn para caracterizar tumores periuretrales; esto
por su mayor poder de resolucién en tejidos blandos y su
capacidad para diferenciar lesiones benignas de tumores
malignos o procesos inflamatorios crénicos. Hubert y
colaboradores reportaron que la resonancia magnética
nuclear permite una mejor delimitacién anatémica de es-
tas lesiones y una planificacién quirdrgica mas precisa,
superior a la ecografia o la TAC en la evaluacién preope-
ratoria.® La ausencia de resonancia magnética nuclear
en el caso aqui comunicado representa una limitacion
diagnéstica que pudo haber contribuido a la demora en
la intervencion.

Desde el punto de vista histopatoldgico, los leiomiomas pa-
rauretrales muestran una proliferacion de células muscula-
res lisas fusiformes, sin atipia nuclear ni actividad mitética
anormal, y expresan positividad inmunohistoquimica para
actina de musculo liso y desmina.'? Si bien la transforma-
cion maligna no se ha descrito de manera concluyente en
esta localizacion, existen reportes de lesiones con atipia
citoldgica o actividad mitética aumentada, lo que subraya
la necesidad de una evaluacion histolégica exhaustiva en
todos los casos.?®

El tratamiento de eleccion es la reseccidén quirdrgica com-
pleta. La via transvaginal es el acceso preferido, por ser
menos invasiva y permitir una adecuada exposicion qui-
rdrgica en la mayoria de los casos, incluso en tumores de
tamafo moderado a grande.” Los tumores con extension
retropubica o localizacién superior pueden requerir un ac-
ceso abdominal o combinado.? En la paciente del caso se
consiguid una reseccion completa por via vaginal, incluidas
la separacion de la fascia vesicovaginal y la plicatura ure-
tral, con adecuada recuperacién funcional y desaparicion
completa de los sintomas, lo que concuerda con los des-
enlaces reportados en diversas series.’
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Por ultimo, el caso aqui comunicado subraya varios aspec-
tos relevantes para la practica clinica:

+ La necesidad de incluir al leiomioma parauretral en
el diagnéstico diferencial de tumores periuretrales en
mujeres, sobre todo cuando se asocian con sintomas
urinarios crénicos.

+ La importancia de recurrir a modalidades de imagen
avanzadas, como la resonancia magnética nuclear,
para una caracterizacién anatémica mas precisa en
lesiones atipicas.

+ La relevancia de un enfoque multidisciplinario, que
integre al ginecélogo, urélogo y oncélogo ginecoldgico
para una planificacién quirdrgica segura.

+ Latrascendencia que estas lesiones benignas pueden
tener en la funcién urinaria, sexual y calidad de vida,
justifica una intervencion oportuna y adecuada.

A pesar de los hallazgos clinicos y quirdrgicos relevantes
descritos, este reporte tiene ciertas limitaciones. No se
dispuso de los estudios complementarios de resonancia
magnética preoperatoria que habrian permitido una carac-
terizacion mas precisa de la lesion y una mejor correlacion
imagen-patologia. Tampoco se hizo un analisis inmuno-
histoquimico ampliado para marcadores de proliferacion
o diferenciacién muscular, que habria contribuido a una
descripcion mas completa del tumor y a descartar varian-
tes atipicas.

El seguimiento posoperatorio se limité al primer afo, por
lo que no puede determinarse, con certeza, el riesgo de
recurrencia a largo plazo. Por ultimo, al tratarse de un tu-
mor poco frecuente, no se dispone de comparaciones con
series locales o regionales que permitan contextualizar su
incidencia o tratamiento en nuestro medio. Desde luego, es-
tas limitaciones no aminoran la relevancia clinica del caso,
que aporta evidencia de la trascendencia del diagndstico
diferencial y de la atencion multidisciplinaria en pacientes
con lesiones parauretrales de baja frecuencia.

CONCLUSION

El leiomioma parauretral es un tumor de baja frecuencia,
que debe contemplarse en el diagndstico diferencial de las
tumoraciones periuretrales. Su reconocimiento oportuno
evita demoras diagnésticas y permite el tratamiento qui-
rdrgico curativo. La reseccién completa asegura la desa-
paricién de los sintomas, bajo riesgo de recurrencia y una
adecuada recuperacion funcional.
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Resumen

ANTECEDENTES: El diagndstico prenatal de los trastornos de lateralidad en el feto,
incluso en embarazos Unicos, representa un reto diagndstico aun para personal ex-
perimentado; sin embargo, el diagndstico de situs inversus totalis (transposicion total
o parcial de las visceras toracicas o abdominales del lado izquierdo al derecho, o
viceversa) en un embarazo gemelar es excepcional, por lo que plantea desafios diag-
nésticos y terapéuticos adicionales. La incorporacion de estrategias ecogréaficas op-
timizadas mejora la precision diagndstica y permite mayor deteccion de anomalias
anatémicas, facilita un seguimiento prenatal estructurado y permite una atencién
integral y segura.

CASO CLINICO: Paciente de 26 afos, sin antecedentes patolégicos, con embarazo
gemelar bicorial, biamniético, de 29 semanas del segundo embarazo, con evidencia
en el Doppler fetoplacentario de un apex cardiaco y estémago del lado derecho en
uno de los fetos, sugerente de situs inversus totalis, sin otras alteraciones anatémicas
demostrables por ultrasonido. Se indicé la cesdrea a las 36 semanas de gestacién, sin
complicacién. Los estudios imagenoldgicos posnatales en el feto afectado confirma-
ron los hallazgos prenatales; se determing el cariotipo, sin evidencia de alteraciones
numeéricas o estructurales.

CONCLUSION: El diagnéstico prenatal de situs inversus totalis es de excepcional fre-
cuencia durante el embarazo, menos alin en embarazos gemelares. Si bien no altera
el curso normal del embarazo, su deteccidon temprana es decisiva para diferenciarlo
de otros trastornos de lateralidad que pueden asociarse con malformaciones congé-
nitas complejas. En este caso, el diagndstico prenatal permitio los estudios posnata-
les que confirmaron el diagnéstico y descartaron otras anomalias asociadas.

PALABRAS CLAVE: Situs inversus totalis; embarazo gemelar; anomalias congénitas;
diagnéstico prenatal.

Abstract

BACKGROUND: Prenatal diagnosis of laterality disorders in the fetus is challenging,
even for experienced personnel, and is particularly difficult in single pregnancies.
However, diagnosing situs inversus totalis (the total or partial transposition of tho-
racic or abdominal organs from the left to the right side, or vice versa) in a twin preg-
nancy is exceptional and poses additional diagnostic and therapeutic challenges. Us-
ing optimized ultrasound strategies improves diagnostic accuracy, allows for greater
detection of anatomical abnormalities, facilitates structured prenatal follow-up, and
enables comprehensive, safe care.

CLINICAL CASE: A 26-year-old patient with no pathological history presented with a
29-week bicorial, biamniotic twin pregnancy. Ultrasound revealed a cardiac apex and
stomach on the right side in one of the fetuses, suggestive of situs inversus totalis,
with no other demonstrable anatomical abnormalities. A cesarean section was indi-
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cated at 36 weeks of gestation without complications. Postnatal imaging studies of the affected fetus confirmed the prenatal find-
ings. Karyotyping revealed no evidence of numerical or structural abnormalities.
CONCLUSION: Prenatal diagnosis of situs inversus totalis is extremely rare, especially in twin pregnancies. Although it does not alter

the normal course of pregnancy, its detection is important.

KEYWORDS: Situs inversus totalis; Twin pregnancy; Congenital anomalies; Prenatal diagnosis.

ANTECEDENTES

El situs inversus totalis (transposicién total o parcial de
las visceras toracicas o abdominales del lado izquierdo
al derecho, o viceversa) es una anomalia congénita poco
frecuente, caracterizada por la transposicion en espejo de
los 6rganos toracicos y abdominales con respecto al plano
sagital.’ Su prevalencia estimada es de un caso en 10,000
nacidos vivos y, aunque por lo general es asintomatico,
su identificacion prenatal es fundamental para descartar
anomalias asociadas, en particular cardiopatias congénitas
y sindromes genéticos. Por esta razon, los fetos con defec-
tos de lateralidad son idéneos para la practica de estudios
genéticos y establecimiento de diagndsticos moleculares
oportunos.??

El diagnodstico del situs inversus totalis en la etapa prenatal
se basa en la ecografia obstétrica, que es un hallazgo for-
tuito en la mayoria de los casos.* La correcta evaluacion de
la lateralidad fetal es clave para la deteccion temprana de
alteraciones en la simetria izquierda-derecha, entre las que
seincluyen el situs inversus totalis, el situs ambiguous y el sin-
drome de heterotaxia, este Ultimo frecuentemente vinculado
con anomalias cardiovasculares agudas.*®

Entre los diagnodsticos diferenciales es importante tener
en cuenta todo el espectro de los trastornos de lateralidad,
dada la implicacion clinica, comorbilidades asociadas y el
prondstico de estas alteraciones.5”

CASO CLiNICO

Paciente de 26 anos, con antecedente de dos embarazos:
un parto y una cesarea, hemoclasificacién O positivo, sin
antecedentes personales ni familiares de relevancia. Ini-
cid los controles prenatales de manera temprana. En la
ecografia obstétrica de la séptima semana se advirtio el
embarazo gemelar bicorial biamniético. La ecografia de
tamizaje genético reporté bajo riesgo de aneuploidias, la
ecografia de detalle anatomico no evidencié anomalias
estructurales.

Debido a las altas tasas de complicaciones en los emba-
razos gemelares se indicé un control ecografico estricto.
El Doppler fetoplacentario y la ecografia obstétrica de la
semana 29 no mostraron alteraciones hemodinamicas;
sin embargo, en el feto B se observé un apex cardiaco y
estémago de lado derecho (Figura 1), hallazgos sugerentes
de situs inversus totalis. En el feto A no se documentaron
alteraciones de lateralidad, ni otras malformaciones ana-
témicas asociadas.

Se realiz6 seguimiento ecografico con Doppler fetopla-
centario en las semanas 32.0,34.0 y 36.0, sin evidencia
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Figura 1. Ecografia obstétrica donde se observa el feto B y un feto cefali-
co, dorso izquierdo, con un apex cardiaco en el eje derecho.

de complicaciones asociadas con embarazos gemelares.
En la semana 36 de gestacion, la paciente inicié con
trabajo de parto espontaneamente debido a la ruptura
prematura de membranas de una de las bolsas amnioéti-
cas. Ante la presentacion podalica de uno de los fetos,
se decidid la cesarea, procedimiento que transcurrié sin
complicaciones. Ambos neonatos tuvieron adecuada
adaptacion, con Apgar de 8 y 9 y peso de 2660 y 2620
g, respectivamente.

Los estudios postnatales del neonato con diagnéstico pre-
natal de situs inversus incluyeron una ecografia transfon-
tanelar normal, asi como una radiografia de térax (Figura
2) y ecografia de abdomen, que confirmaron los hallazgos
descritos, sin otras alteraciones, también se obtuvo el ca-
riotipo neonatal que descarté alteraciones numéricas o
estructurales en los cromosomas.

Figura 2. Radiografia de térax postnatal, con hallazgos de sombra hepati-
ca proyectada en el lado izquierdo, dpex cardiaco derecho, botén adrtico
hacia la derecha, traquea central sin evidencia de lesiones en su luz, infil-
trados intersticiales parahiliares bilaterales, densidad acorde con la edad.
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DISCUSION

La disposiciéon normal de los 6rganos toracicos y abdomina-
les se denomina situs solitus, mientras que cualquier altera-
cion en la asimetria izquierda-derecha es parte del espectro
de trastornos de lateralidad, que comprenden un grupo de
enfermedades caracterizadas por la orientacién anémala
de 6rganos y vasos toracoabdominales. El situs inversus
totalis es parte de este espectro que se caracteriza por la
transposicién especular completa de los érganos toracoab-
dominales. El situs ambiguous o sindrome de heterotaxia,
también conocido como isomeria auricular, se caracteriza
por la ubicacién anémala de los érganos del lado izquierdo
o derecho, con pérdida de la asimetria de los 6rganos asimé-
tricos normalmente emparejados y que lo comun es que se
asocie con anomalias graves, sobre todo cardiopatias con-
génitas complejas, que pueden ser letales, sin tratamiento.'

El situs inversus totalis es una anomalia congénita poco
frecuente, caracterizada por la transposicién en espejo de
los 6rganos toracicos y abdominales, respecto del plano
sagital.? Su frecuencia se estima en 1 caso por cada 10,000
habitantes de la poblacion general y es mas frecuente en
varones, con unarelacioén 1.5:1 con respecto a las mujeres,
sin predileccioén racial.”

Desde el punto de vista histérico, esa anomalia la descri-
bié por primera vez en animales Aristételes (384-322 aC),
mientras que las primeras observaciones en humanos las
reportd Fabricius, en el siglo XVII.”

La causa del situs inversus totalis no esta del todo dilucida-
da, aunque se ha encontrado que puede tener una herencia
poligénica y autosémica recesiva, situada en el brazo largo
del cromosoma 14. Existen mutaciones descritas en genes:
NODAL, PITX2, KIF3-A, KIF3-B, Lefty1 y otros implicados
en la cascada molecular que regula la lateralidad durante
la gastrulacion, en el transcurso de la tercera semana del
desarrollo embriolégico.? Ademas, hay estudios que han
identificado alteraciones en CCDC11 y DNAH11 que afec-
tan la funcion ciliar y pueden estar implicadas en defectos
de lateralidad autosémicos recesivos. Otros estudios han
descrito mutaciones en genes de la familia TGF-B y el factor
de transcripciéon HNF-3B.”

El situs inversus en gemelos es por demas excepcional;’ ello
a pesar de que se ha propuesto que los gemelos monocigé-
ticos podrian tener mayor predisposicion debido a patrones
de lateralidad inversa. No hay evidencia que confirme una
mayor prevalencia de situs inversus totalis en gemelos.5®

El situs inversus totalis es una alteracién por lo general asin-
tomatica, por ello su diagndstico suele pasar inadvertido
y retrasarse, hasta configurar, incluso, un hallazgo fortui-
to.? Su identificacion prenatal es decisiva para descartar
malformaciones asociadas, particularmente cardiopatias
congénitas.”

La ecografia obstétrica sigue siendo la modalidad de ima-
gen de primera linea para establecer el diagnéstico prena-
tal; esto debido a su accesibilidad, estudios adicionales,
como la resonancia magnética en casos seleccionados,®®

que sirve de complemento valioso en casos complejos
en los que se requieren detalles anatémicos adicionales
porque puede proporcionar informacion relevante de mal-
formaciones asociadas, defectos cardiacos congénitos o
anomalias vasculares. Es particularmente util cuando los
hallazgos ecograficos no son concluyentes o si existe la
necesidad de caracterizar mas anomalias no cardiacas.'®

La evaluacion de la lateralidad de los érganos fetales es
un componente fundamental del examen ultrasonografico
de rutina. Si bien es una anomalia poco frecuente, debe
considerarse la posibilidad de alteraciones en la laterali-
dad porque su identificaciéon temprana es decisiva para
la atencion médica perinatal y la evaluacion posnatal, en
especial ante el riesgo de malformaciones asociadas. Su
diagnéstico aislado puede ser mas desafiante porque, a
diferencia de la heterotaxia, no suele estar acompanado
de anomalias estructurales evidentes. Sin embargo, una
vez identificado, es fundamental una ecocardiografia fe-
tal, debido a la alta frecuencia de cardiopatias congénitas
agudas en trastornos de lateralidad.®

La confirmacion de la lateralidad fetal es un aspecto critico
en la evaluacion ecografica porque la correcta orientacion
del eje cardiaco es fundamental para el diagndéstico de
anomalias cardiovasculares congénitas. Se han propuesto
diversas técnicas para mejorar la identificacién del situs
fetal. Una alternativa de descripcion reciente es el método
del reloj, que permite determinar la posicion del corazén
del feto de manera sencilla y confiable. En esta técnica,
la columna vertebral se asume como la posiciéon de las
12 en punto en un reloj imaginario, y el eje cardiaco debe
ubicarse, aproximadamente, a las 7 en punto en fetos en
presentacion podalicay a las 5 en punto en presentacién
cefdlica. Su ventaja radica en que no se ve afectada por
los movimientos fetales y pueden utilizarla los clinicos con
distintos niveles de experiencia.®

La otra técnica descrita es la de Cordes modificada: un
nuevo enfoque ultrasonografico, utilizado para evaluar la
lateralidad fetal y la posicién del eje cardiaco de manera
mas precisa, sobre todo en el primer y segundo trimestre
del embarazo. Es una adaptacién de la técnica original,
que establecié un enfoque sistematico para diferenciar el
lado derecho del izquierdo en el feto utilizando la posicién
de la madre, la orientacion de la onda de ultrasonido y la
visualizacion de estructuras clave.®

Es importante tener conocimiento de la existencia del si-
tus inversus totalis y su relacién con otras comorbilidades,
como la discinesia ciliar primaria, sindrome de Kartagener,
neoplasias de visceras abdominales y malformaciones car-
diovasculares.?®

En el caso aqui reportado la ecografia obstétrica seriada
y el Doppler fetoplacentario en las semanas 32, 34 y 36
permitieron un seguimiento adecuado del feto afectado,
sin evidenciar alteraciones hemodinamicas ni malformacio-
nes estructurales adicionales. El diagnéstico se confirmo,
postnatalmente, mediante radiografia de térax y ecografia
abdominal. El cariotipo neonatal fue normal, y se descarté
una asociacion con sindromes genéticos.
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y sus desenlaces.
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de inicio y final; fecha en que se hizo la
busqueda. Cantidad de articulos encen-
trados, seleccionados, motivo de la selec-
cion y motivo de rechazo. Es indispensa-
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