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Hematopoyesis extramedular y
talasemia intermedia en una paciente
embarazada

Extramedullary hematopoiesis and
thalassemia intermedia in a pregnant
patient.

Sandra Milena Sanchez Gutiérrez,' Leonardo Bonilla Cortés,' Jorge Ernesto
Nifio Gonzalez,?> Andrés Felipe Garcia Zambrano?®

"Especialista en Medicina Materno Fetal.

2Ginecoobstetra, jefe de la unidad de Obstetricia.

3 Residente de tercer afio de Ginecologia y Obstetricia.
Hospital Universitario Clinica San Rafael, Bogotd, Colombia.

Resumen

ANTECEDENTES: La coexistencia de talasemia con hematopoyesis extramedular es de
baja frecuencia y desenlace positivo materno perinatal.

CASO CLINICO: Paciente de 27 afios, multigesta, con 22.3 semanas de embarazo, an-
tecedente de talasemia inicialmente no clasificada, con signos clinicos y paraclinicos
de anemia. En la radiografia y tomografia de térax se identificé una lesion sélida que,
posteriormente, se describié como hematopoyesis extramedular. Se describe el segui-
miento prenatal y parto sin complicaciones materno-perinatales de la paciente atendi-
da en un hospital de tercer nivel de Bogota, Colombia.

CONCLUSIONES: La hematopoyesis extramedular es una manifestacién poco comun
de la respuesta ineficiente de la médula ante hemoglobinopatias, como las talasemias.
Su aparicién no contraindica el parto y el estudio histopatologico solo se recomienda
en casos atipicos, por el alto riesgo de complicaciones.

PALABRAS CLAVE: Hematopoyesis extramedular; anemia; embarazo; talasemia.

Abstract

BACKGROUND: The coexistence of thalassemia with extramedullary hematopoiesis is
of interest because of its low frequency and positive maternal and perinatal outcome.
CLINICAL CASE: 27-year-old multi-gestation patient, 22.3 weeks pregnant, history of
thalassemia, initially unclassified, with clinical and paraclinical signs of anemia. On ex-
tension imaging, a solid lesion was identified on chest x-ray and CT scan, which was
subsequently described as extramedullary hematopoiesis. We describe the prenatal
follow-up and delivery without maternal-perinatal complications of the patient, who
was treated at a tertiary hospital in Bogota, Colombia.

CONCLUSIONS: Extramedullary hematopoiesis is a rare manifestation of inefficient
bone marrow response to hemoglobinopathies such as thalassemia’s. Its appearance
does not contraindicate delivery and histopathologic study is recommended only in
atypical cases due to the high risk of complications.

KEYWORDS: Extramedullary hematopoiesis; Anemia; Pregnancy; Thalassemia.
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ANTECEDENTES

La anemia en la mujer embarazada implica la coexistencia
de una concentracion de hemoglobinamenora 10 g/dLyes
una afeccion que, casi siempre, se asocia con los cambios
fisioldgicos de la gestacién, sobre todo por el aumento de
las necesidades de hierro a causa de la expansion del vo-
lumen plasmatico y la masa eritrocitaria, hasta en un 50 y
25%, respectivamente.’ Las talasemias pertenecen al grupo
de las anemias hereditarias que se caracterizan por un in-
cremento en la destruccién de los eritrocitos y un volumen
corpuscular menor a 80 fl; aparecen como consecuencia
de un déficit en la produccién de una de las cadenas de
globinas.” Se clasifican en talasemia alfa o beta, segun el
genotipo y fenotipo que expresen y que puede afectar la
estructura de los diferentes tipos de hemoglobinas, por eso
se denominan “hemoglobinopatias”.

La prevalencia en Estados Unidos de la anemia en el em-
barazo es de, aproximadamente, 21.5 casos por cada 1000
mujeres, 35.3 por cada 1000 mujeres de raza negra y es dos
veces menos prevalente en mujeres no hispanicas y blancas
(18.02 por cada 1000 mujeres).2Un estudio mds reciente,
publicado por la FLASOG en el 2021, logro identificar que la
anemia afecta a alrededor de 32.4 millones de embarazadas
y que para la regién de Latinoamérica la prevalencia es entre
20 al 39.9%.2En lo que respecta a las hemoglobinopatias,
se estima que cada afio pueden afectar a cerca de 300,000
personas y que, ademas, existen 270 millones de portado-
res heterocigotos para esta enfermedad, entre las que se
encuentran las talasemias.*

Los sintomas de esta afeccidn no incluyen un espectro am-
plio o especifico; por el contrario, algunas pacientes pueden
permanecer asintomaticas y otras cursar con disnea, fatiga,
palpitaciones o palidez mucocutanea. La orientacidn clinica
y paraclinica de la paciente embarazada con anemia debe
iniciarse con la evaluacion de los volumenes corpusculares
reportados en el hemograma que documente un valor anor-
mal de hemoglobina.®

El siguiente paso es la obtencién de un perfil férrico que
incluya: hierro sérico, ferritina y saturacion de transferri-
na, como minimo. Cuando el hierro sérico y la saturacién
de transferrina son bajas, el diagnéstico mas probable es
una anemia por déficit de hierro. Cuando el hierro sérico,
la ferritina y la saturacion de transferrina son normales o
estan elevadas, debe solicitarse un conteo de reticulocitos
que, de estar disminuido, puede sugerir una talasemia. La
confirmacion diagndstica es necesaria mediante la electro-
foresis de hemoglobinas y la cuantificacién de la hemoglo-
bina fetal (F) y A2.5 Su clasificacion incluye dos formas
principales, segun la globina que se vea afectada: beta y
alfa talasemia. Las betatalasemias son menores cuando
la fraccién de hemoglobina A2 aumenta y mayor si tanto la
F como la A2 se incrementan. Por el contrario, la determi-
nacion del tipo de alfatalasemia requiere de estudios mole-
culares complementarios mediante técnicas como la PCR.
La hematopoyesis extramedular comprende el desarrollo de
un tejido hematopoyético ectdpico, como un mecanismo de
compensacion ante una hematopoyesis ineficaz.5En princi-
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pio, cuando existe una afeccion que disminuye la cantidad
de eritrocitos en sangre, la médula grasa se convierte en
médula hematopoyética. Cuando este mecanismo es insu-
ficiente, entonces el tejido se expande fuera de la médulay
produce una imagen semejante a la de una masa que puede
llegar a desplazar las lineas paravertebrales.®

El reporte aqui publicado busca documentar el caso de una
paciente embarazada, con antecedente de talasemia sin
seguimiento ni ampliacion de estudios previos a su consulta
en un hospital de Bogota Colombia, en donde pudo identifi-
carse, a través de imagenes diagndsticas, la hematopoyesis
extramedular a nivel toracico como signo clinico de su en-
fermedad. Su reporte busca enriquecer el conocimiento de
las hemoglobinopatias en la poblacién de embarazadas y,
al mismo tiempo, resaltar un hallazgo poco comun en este
tipo de afecciones.

CASO CLINICO

Paciente de 27 afios, con antecedentes de: talasemia no cla-
sificaday diagnosticada previamente en su lugar de origen,
cuatro embarazos y tres partos, ama de casa, raza mestiza.
En dos oportunidades requirid transfusion de glébulos rojos.
Ingresé al servicio de Obstetricia del Hospital Universitario
Clinica San Rafael, con 22.3 semanas de embarazo para
valoracién por hallazgos paraclinicos en el control prenatal,
relacionados con la enfermedad de base: bilirrubina total de
5.07 mg/dL a expensas de la bilirrubina indirecta de 4.67
mg/dL, frotis de sangre periférica con: glébulos rojos con
anisocitosis, microcitosis marcada, hipocromia moderada,
evidente policromatofilia, poiquilocitosis, ovalocitos (por su
forma ovalada) y ecografia de abdomen total con hepato-
esplenomegalia.

En la exploracion fisica céfalocaudal se observaron: palidez
mucocutanea generalizada y esplenomegalia palpable, feto
con 145 latidos por minuto. Ademas: hemoglobina de 8.82
mg/dL, volumen corpuscular medio 69.27 mg/dL, hemoglo-
bina corpuscular media 19 pg, plaquetas 82.750 pL, ampli-
tud de distribucién eritrocitaria de 3.35, bilirrubina total 4.72
mg/dL a expensas de la bilirrubina indirecta de 4.28 mg/dL,
343 Ul de lactato deshidrogenasa; Ul/L, ALT 7.8; U/L AST
14.9 U/L, perfil ferrocinético con hierro total y saturacion de
transferrina aumentados (194.5-68.6%, respectivamente),
ecografia obstétrica con feto en crecimiento en el percentil
64% y arteria umbilical de morfologia normal. La ecografia
del abdomen total confirmé la hepatoesplenomegalia, co-
lelitiasis sin colecistitis y la circulacion portal sin signos de
hipertensién. El ecocardiograma transtoracico con fraccién
de eyeccion del ventriculo izquierdo (FEVI) del 68% con fun-
cion diastdlica preservada y presion sistélica de la arteria
pulmonar (PSAP) no valorable por jet tricuspideo.

Luego de confirmar la hepatoesplenomegalia se solicité el
perfil de infeccién, con radiografia de térax, urocultivo y va-
loracion por el infectélogo, por el riesgo de colonizacién por
gérmenes encapsulados para definir la vacunacién. Se inicié
con 150 mg de ASA 'y 2850 Ul nadroparina, ambos cada 24
horas. En la segunda valoracién hematolégica se indicé la
transfusién de dos unidades de glébulos rojos, debido a la
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hemoglobina en 7.08 mg/dL en el nuevo estudio. Ademas,
se descarto la transfusién de plaquetas porque se considerd
trombocitopenia en relacién con la esplenomegalia.

Previo al reporte de los estudios de extension de laboratorio
la paciente fue valorada por el infectélogo, quien le indicé
una dosis oral de 500 mg de amoxicilina cada 12 horas has-
ta finalizar el embarazo, por riesgo de asplenia funcional, sin
requerir aplicacion de vacunas. En otra radiografia de térax
se documentd una imagen nodular parahiliar derecha sin
borramiento de la silueta cardiaca (Figura 1). Se solicitd una
TAC de alta resolucién que report6: masas paravertebrales
dorsales bajas a derecha e izquierda quiza correspondientes
a adenopatias retrocrurales y nédulo calcificado, en la base
del I6bulo superior derecho. Figura 2

Por lo anterior se solicité una interconsulta con los cirujanos
de térax quienes, al revisar las imagenes y con el diagnéstico
clinico de la paciente, consideraron que eran sugerentes
de hematopoyesis extramedular; insistieron en que debia
hacerse la toma de biopsia por el alto riesgo de sangrado.
El hemograma postransfusion reporté una Hb de 8.7 mg/
dL por lo que el hematdlogo consideré que la evolucion de
la paciente era concordante con talasemia intermedia, con
capacidad para seguimiento ambulatorio, con indicacion de
acido félico y tratamiento antibiético; por eso se le otorgd
el alta del hospital.

En el seguimiento a la semana 35.4 por Medicina Materno
Fetal, el hemograma de control reporté una Hb: 8.5 mg/
dL y 32,000 plaquetas por uL por lo que nuevamente fue
valorada por el hematélogo, quien le prescribié 40 mg al
dia de dexametasona por via intramuscular durante cuatro
dias, por trombocitopenia moderada sin requerimiento de

Figura 1. Radiografia de térax en proyeccién anteroposterior que evidencia
una imagen nodular de gran tamanio, de ubicacion predominante a nivel
parahiliar derecho, sin borramiento de la silueta cardiaca.
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Figura 2. Tomografia de térax, en corte coronal, sin contraste con evidencia
de masas paravertebrales dorsales bajas, derecha e izquierda, que pueden
corresponder a adenopatias retrocrurales.

transfusion. Puesto que no contaba con indicacién obsté-
trica de finalizacion del embarazo se propuso la atencion
ambulatoria y se cit6 al término de la gestacion.

En la semana 37.1 acudid a control por Urgencias, con Hb:
8.1 mg/dL y 37,800 plaquetas, feto en crecimiento en el
percentil 41% e indice de liquido amniético en 19, sin apli-
cacion del esquema indicado por el hematoélogo debido a
falta de apego de la paciente. Por encontrarse en embarazo
atérmino se consider6 su finalizacion, previa administracién
intravenosa de 40 mg al dia de dexametasona por espacio
de cuatro dias y plaquetas en rango de seguridad. En el
control posterior a la segunda dosis de dexametasona la
Hb se report6 en 7.5 mg/dL y 18,600 plaquetas; se indico la
trasfusion de dos unidades de glébulos rojos empaquetados
1 cups de plaquetas e induccién de trabajo de parto.

Alas 15 horas posteriores al inicio de la induccién farmaco-
I6gica del trabajo de parto con oxitocina, se le transfundieron
dos unidades de componentes sanguineos. Se atendid el
parto eutdcico, con recién nacido masculino de 2460 g,
talla de 47 cm, Ballard 37 semanas, Apgar 8 al minuto y
9 a los 5 minutos, sin complicaciones. Debido a la trom-
bocitopenia severa la paciente se trasladd a la unidad de
cuidados intensivos, en donde permanecio en vigilancia
durante tres dias, con ascenso del recuento plaquetario, sin
nuevas transfusiones, por lo que se dio de alta del hospital
a los cinco dias posteriores al nacimiento, con control de
posparto ambulatorio.

DISCUSION

De acuerdo con Georgakopolou y colaboradores los pacien-
tes con diagndsticos de talasemias intermedias que reciben
transfusiones sanguineas tienen una incidencia de hasta
20% de hematopoyesis extramedular como mecanismo de
compensacion de la eritropoyesis insuficiente. Entre los
lugares anatdmicos mas comunes se encuentran el bazo,
higado, nédulos linfaticos, nervios craneales y periféricos
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y la médula espinal; su ubicacién esta relacionada con la
participacién de la eritropoyesis en la vida fetal.”

La ubicacién paraespinal ocurre en 11 al 15% de los casos,
se manifiesta en forma de masas intratoracicas ubicadas en
el mediastino posterior, que pueden o no asociarse con sin-
tomas neumoldgicos.”El 80% de los pacientes permanecen
asintomaticos y los hallazgos son fortuitos en los estudios
de imagen solicitados por un motivo distinto a la sospecha
de una lesion sélida. Se han documentado complicaciones
asociadas: quilotérax, hemotdérax y neumotoérax en el caso
puntual de la hematopoyesis extramedular de localizacién
intratoracica.®

Por lo anterior, el diagndstico se define a partir de la com-
binacién del antecedente de enfermedad hematoldgica
y una tomografia de térax con evidencia de lesiones (la
resonancia magnética solo se aconseja ante la sospecha
de compresion medular). El estudio histopatoldgico defini-
tivo es indispensable para la confirmacion diagnéstica. El
procedimiento para la toma de la biopsia se ha discutido
ampliamente por los riesgos asociados de sangrado, insu-
ficiencia ventilatoria aguda o las lesiones contiguas.® Por
lo anterior, la obtencién de una muestra solo se aconseja
en casos atipicos.?

Por lo general, las talasemias suelen ser asintomaticas.
Gran parte de los estudios demuestran que la disminucion
del hematocrito y la hemoglobina asociada con los cambios
fisioldégicos en el embarazo predisponen a estas pacientes a
una mayor tasa de transfusiéon de hemocomponentes; esto
fue exactamente lo que sucedié en la paciente del caso.®

Se han emprendido multiples estudios con la intencién
de describir la relacion entre las talasemias y otros pa-
decimientos, como la hipertension gestacional o el feto
pequefo para la edad gestacional. Aun asi, continda dis-
cutiéndose por las diferencias entre los resultados. Ruang-
vutilert y su grupo, en su estudio de cohorte, retrospectivo,
encontraron un mayor riesgo de hipertensidn gestacional
en el grupo de pacientes con talasemia respecto de las
sanas, con la salvedad de que la relacion entre ambas
afecciones sigue siendo incierta. De la misma forma, es-
tos autores tampoco encontraron una diferencia estadis-
ticamente significativa con otro tipo de desenlaces: bajo
peso al nacer, Apgar bajo al nacer (menor de 5 al minuto)
o diferencias entre la via de nacimiento.™

Por su parte, Wu y coautores, en su estudio retrospectivo
de pacientes embarazadas con diagnostico de diabetes
mellitus y talasemia, pudieron definir la existencia de una
diferencia en las complicaciones durante el embarazo: acre-
tismo placentario, polihidramnios y hemorragia posparto,
gue se ven aumentados en pacientes con alfa o betatala-
semias." Esto no se relaciona, directamente, con el caso
clinico descrito puesto que la paciente no tenia otras afec-
ciones asociadas ni complicaciones.

La importancia adicional de este caso radica no solo en
que el diagndstico se establecio durante el embarazo sino
también en la ausencia de complicaciones materno-peri-
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natales y la escasa publicacién de este tipo de casos en la
bibliografia reciente.

CONCLUSIONES

La hematopoyesis extramedular es una manifestacién infre-
cuente de los procesos mieloproliferativos crénicos, sobre
todo de la mielofibrosis crénica idiopatica. Hasta ahora,
son pocos los casos descritos: este es el primero en una
paciente embarazada con un desenlace materno perinatal
favorable. Casi siempre transcurre como un mecanismo
compensatorio de la médula 6sea por la pérdida de algunas
lineas celulares, sin dar lugar a sintomas especificos y en
gran parte de las veces es un hallazgo imagenologico. El
estudio confirmatorio es histopatoldgico; los métodos de
obtencién de la muestra implican una alta tasa de compli-
caciones.
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Reporte de dos casos
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Resumen

ANTECEDENTES: El sindrome de Herlyn-Werner-Wunderlich es una anomalia rara con-
génita del aparato genital que se caracteriza por utero didelfo, hemivagina obstruida
y agenesia renal unilateral. Suele diagnosticarse después de la menarquia. Durante el
embrazo y nacimiento puede haber complicaciones, aunque son pocos los reportes de
embarazo asociado al sindrome.

CASOS CLINICOS: Caso 1. Paciente de 25 afios, con antecedente de metroplastia a los
9 afios, con documentacién de agenesia derecha. A los 24 afios un aborto espontaneo
del primer trimestre, atendido mediante un legrado uterino en el hemiutero derecho.
A las 33 semanas del segundo embarazo se finalizd6 mediante cesarea, indicada por
situacién oblicua. Hallazgos agregados: endometriosis, sindrome de dificultad respira-
toria, sepsis temprana y enterocolitis. Caso 2. Paciente de 23 afios, con seis semanas
de embarazo y hemorragia genital. En el lado derecho del cuello uterino se observé
sangre y en el izquierdo secrecién purulenta. Se procedioé a la aspiracion manual del
lado derecho y dilatacion cervical del lado izquierdo. Se documenté agenesia renal iz-
quierda. Cuatro meses después se le practicé una hemihisterectomia izquierda, por via
laparoscopica. Dos afios posteriores tuvo el segundo embarazo, que continué hasta la
semana 34 en la que inicié con trabajo de parto, atendido mediante cesarea, indicada
por presentacion fetal anormal.

CONCLUSIONES: En los casos aqui reportados en que las malformaciones se diag-
nosticaron y corrigieron rdpidamente y con atencién multidisciplinaria fue posible la
obtencion de un recién nacido vivo.

PALABRAS CLAVE: Sindrome de Herlyn-Werner-Wunderlich; Gtero didelfo; embarazo;
agenesia renal hereditaria; endometriosis.

Abstract

BACKGROUND: Herlyn-Werner-Wunderlich syndrome is a rare congenital anomaly of
the genital tract characterized by a didelphic uterus, obstructed hemivagina, and unilat-
eral renal agenesis. It is usually diagnosed after menarche. Complications may occur
during pregnancy and parturition, although there are few reports of pregnancy associ-
ated with the syndrome.

CASE REPORTS: Case 1. 25-year-old female patient with a history of metroplasty at the
age of 9 years with documentation of right agenesis. At 24 years of age, first trimester
miscarriage treated by uterine curettage in the right hemiuterus. At 33 weeks of preg-
nancy, the second pregnancy was terminated by cesarean section, indicated by oblique
position. Endometriosis, respiratory distress syndrome, early sepsis and enterocolitis
were added. Case 2. 23-year-old female patient, six weeks pregnant, with genital bleed-
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ing. Blood was observed on the right side of the neck and purulent discharge on the left side. Manual aspiration of the right side and
cervical dilatation of the left side were performed. Left renal agenesis was documented. Four months later she underwent laparoscop-
ic left hemihysterectomy. Two years later she had her second pregnancy, which lasted until 34 weeks when she went into labor and
was delivered by cesarean section due to an abnormal fetal presentation.

CONCLUSIONS: In the cases reported here, in which the malformations were diagnosed and corrected quickly and with multidisci-

plinary care, it was possible to obtain a live newborn.

KEYWORDS: Herlyn-Werner-Wunderlich syndrome; Didelphic uterus; Pregnancy; Hereditary renal agenesis; Endometriosis.

ANTECEDENTES

Las anomalias de los conductos miillerianos son defectos
en el aparato genital femenino interno consecuencia de una
falta de desarrollo, de fusion de los conductos o falla en la
reabsorcion del septo uterino; con frecuencia se asocian con
malformaciones en la via urinaria. El tero didelfo se distin-
gue por dos cuerpos uterinos y dos cuellos; en la mayoria de
las mujeres hay un septo vaginal longitudinal.” Representa
el 5% de las anomalias miillerianas. Cuando el Utero didelfo
se asocia con hemivagina obstruida y agenesia renal ipsila-
teral se denomina sindrome de Herlyn-Werner-Wunderlich.
El acrénimo de este sindrome es OHVIRA (Obstructed He-
mivagina and Ipsilateral Renal Anomaly).2 El sindrome de
Herlyn-Werner-Wunderlich es una malformacién congénita
rara con una incidencia de 0.6 a 10% del total de anomalias
mullerianas.® En la bibliografia hay pocos reportes de mas
de dos casos de embarazo en mujeres con el sindrome de
Herlyn-Werner-Wunderlich.*5%

CASOS CLIiNICOS

Caso 1

Paciente de 25 afios, con antecedente de metroplastia a
los 9 afios, cirugia practicada en un centro hospitalario pe-
diatrico de tercer nivel, con documentacién de agenesia
derecha. Menarquia a los 11 afios e inicio de la vida sexual
a los 15 afos. A los 24 afios tuvo un aborto espontaneo
del primer trimestre, atendido mediante un legrado uterino
en el hemiutero derecho. El control prenatal del segundo
embarazo se inicié tres meses después, a las siete sema-
nas de gestacion, y se complico con diabetes gestacional
corroborada mediante la curva de tolerancia a la glucosa;
se controld con dieta. A las 33 semanas inicié con trabajo
de parto, con finalizacién del embarazo mediante cesérea,
indicada por situacion oblicua. Se obtuvo unarecién nacida
de 1585 gy Apgar 5-8, como hallazgo agregado endometrio-
sis, sindrome de dificultad respiratoria, sepsis temprana y
enterocolitis; su estancia hospitalaria fue de 37 dias.

Caso 2

Paciente de 23 afos; acudié a Urgencias con seis semanas
de embarazo y hemorragia genital. A la exploracién con
espejo se visualizaron dos cuellos. Del lado derecho se ob-
servé sangrey en el izquierdo secrecién purulenta. El reporte
microbiolégico fue de Escherichia coli (betalactamasas de
espectro extendido). El estudio de ultrasonido mostré una
coleccién liquida en la cavidad izquierda y embarazo sin
embrién en la cavidad derecha (Figura 1). Se procedi6 a
la aspiracion manual del lado derecho y dilatacion cervical
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Figura 1. Ultrasonido pélvico en corte sagital que muestra al hemidtero
derecho con saco gestacional (flecha grande) y hemittero izquierdo con
contenido liquido (flecha delgada).

del lado izquierdo; y tratamiento con antibiético. Se docu-
mentd agenesia renal izquierda. Cuatro meses después por
persistencia del piometra (Figura 2) se le practicé una hemi-
histerectomia izquierda, por via laparoscépica. (Figura 3).
Dos afios después tuvo el segundo embarazo, que continué
hasta la semana 34 en la que inicié con trabajo de parto,
atendido mediante cesarea, indicada por presentacion fe-

Figura 2. Fotografia de los dos cuellos, el derecho con pinza de Pozzi e
histerémetro que sefiala el cuello izquierdo, con secrecién purulenta.
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Figura 3. Fotografia de laparoscopia que muestra el sitio de la hemihiste-
rectomia izquierda (flecha).

tal anormal y obtencién de una recién nacida de 2290 g y
Apgar 8-9.

DISCUSION

El sindrome de Herlyn-Werner-Wunderlich es un padeci-
miento congénito, raro, caracterizado por Utero didelfo, he-
mivagina unilateral obstruida y agenesia renal ipsilateral,
todo ello debido a las anomalias que afectan los conductos
mesonéfricos y miillerianos durante la octava semana de
gestacion.*

La agenesia renal es la anomalia no genital asociada mas
comun y es vista del lado de la hemivagina obstruida. El
Utero didelfo es una de las mds raras anomalias del aparato
reproductor femenino.®

Los sintomas se inician con o después de la menarquia;
el mas comun es el dolor pélvico con cada menstruacion.
Otros sintomas clinicos incluyen: periodos menstruales pro-
longados, quistes en la pared vaginal y tumoraciones pélvi-
cas.”® El tabique vaginal parcial o completo se encuentra
en el 75% de los casos; es mas frecuente del lado derecho
(65% de los casos).™ Ni una ni otra paciente tuvieron tabique
vaginal. La hemivagina obstruida suele ser causa de acu-
mulacién de sangre menstrual por arriba del nivel obstruido.

Los sintomas suelen ser inespecificos, con dolor abdominal
ciclico debido a una distension progresiva de la hemivagina
obstruida; un hallazgo caracteristico es una tumoracién
secundaria a hematocolpos. Cuando el diagnéstico se es-
tablece temprano se evitan complicaciones: hematometra,
hematosalpinx y endometriosis. En la primera paciente, el
diagndstico se establecié antes de la menarquia y en la
segunda durante la evaluacion por un sindrome de aborto.

El ultrasonido es el método mas simple y no invasivo para
su diagnodstico. Con la resonancia magnética la tasa de diag-
noéstico es alta, provee suficiente evidencia para un diagnés-
tico correcto antes de una cirugia. La clasificacion de Zhuy
colaboradores hace hincapié en la obstruccién completa o
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incompleta de la hemivagina.” El diagndstico diferencial in-
cluye a la hemorragia uterina funcional, enfermedad pélvica
inflamatoria, tumoracion pélvica y endometriosis.

El principio del tratamiento consiste en: la reparacién o re-
construccion basada en el tipo de malformacion, tratar de
proteger la funcion e integridad del 6rgano y liberar la obs-
truccién de la via de salida; la reseccién del septo vaginal es
el método quirurgico fundamental.' El mejor momento para
la escision quirdrgica es durante la menstruacion. Debera
ser amplia y con sutura de los bordes con puntos simples
para evitar una estenosis y recurrencia del hematocolpos.
Si la malformaciény lesién se corrigen pronto, el desenlace
reproductivo es bueno y ambos Uteros pueden contener un
embarazo normal.

En la bibliografia se reporta que las pacientes con utero
didelfo tienen una oportunidad para conseguir un embara-
20.5137¢ _a mayoria de los embarazos (54 a 64%) se ubican
en el utero contralateral a la hemivagina obstruida.*™

Alinicio del embarazo es importante tener en cuenta la loca-
lizacion de la placenta, solo se ha reportado placenta previa
en dos casos®'® y embarazo multiple en otra paciente.®

Las pacientes con utero didelfo tienen una probabilidad de
embarazarse del 72 al 80%%'° con tasas de aborto entre el
23y 75%,501314 nacimiento pretérmino entre 15y 36%%1%13
y nacimiento por cesarea entre 61y 68%.5™*

Cada paciente finalizé su primer embarazo con un aborto,
los siguientes terminaron en pretérmino y nacimiento por
via abdominal. Se carece de recomendaciones especificas
en relacion con la via de nacimiento; por eso cada caso
debe individualizarse.

Una presentacion anormal y distocia por obstruccion de la
pelvis son las razones para una alta tasa de cesdreas. Las
pacientes con Utero didelfo pertenecen a un grupo de alto
riesgo y requieren de un cuidado prenatal estrecho.

CONCLUSION

En los casos aqui reportados en que las malformaciones
se diagnosticaron y corrigieron rapidamente y con atencion
multidisciplinaria fue posible la obtencién de un recién na-
cido vivo.
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Embarazo heterotopico espontaneo
complicado con sobrecarga circulatoria
asociada a transfusion

Spontaneous heterotopic pregnancy
complicated by transfusion-associated
circulatory overload.
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Felipe Garcia Zambrano?

TGinecoobstetra.
2 Residente de segundo afio de Ginecologia y Obstetricia
Hospital Universitario Clinica San Rafael, Bogotd, Colombia.

Resumen

ANTECEDENTES: Una de las principales complicaciones del embarazo heterotdpico
es el choque hipovolémico que, en muchas ocasiones, puede requerir transfusion de
hemoderivados para corregir la inestabilidad clinica. Sin embargo, la transfusién puede
ser un factor de riesgo de reacciones adversas que, en situacién extrema, puede deri-
var en la muerte.

CASO CLINICO: Paciente de 31 afios, con antecedente de tres embarazos y dos partos,
sin otros datos médicos relevantes. Ingreso al servicio de Obstetricia con 9.2 semanas
de embarazo, con un cuadro clinico de tres horas de evolucién de dolor abdominal lo-
calizado en el hipogastrio, tipo colico, de intensidad 6-10, no irradiado y asociado con
nauseas, episodios eméticos y disuria, sin disminucion con la administracion oral de
butil bromuro de hioscina. La laparotomia exploradora de urgencia, con hallazgos de
masa violacea en el infundibulo de la trompa uterina izquierda, de aproximadamente 3
cm asociada con 1000 cc de hemoperitoneo fue compatible con embarazo heterotdpi-
coy ectopico roto. A las 16 semanas de embarazo fue valorada en la consulta externa,
con evolucién clinica favorable, herida quirdrgica cicatrizada, reporte de patologia que
confirmé el diagndstico de embarazo ectopico y, al momento, sin sangrado ni otros
signos de alarma.

CONCLUSIONES: El embarazo heterotopico es una complicacion excepcional y de difi-
cil diagnoéstico porque los sintomas clinicos son inespecificos y en donde la principal
manifestacion puede ser el abdomen agudo asociado con choque que puede requerir
atencidn quirurgica de urgencia o requerimiento de transfusion sanguinea.

PALABRAS CLAVE: Embarazo heterotépico; choque hipovolémico; transfusion; factor
de riesgo; abdomen agudo; laparotomia.

Abstract

BACKGROUND: One of the major complications of heterotopic pregnancy is hypovole-
mic shock, which often requires transfusion of blood products to correct clinical insta-
bility. However, transfusion can be a risk factor for adverse reactions, which in extreme
situations can lead to death.

CLINICAL CASE: A 31-year-old female patient with a history of three pregnancies and
two deliveries and no other relevant medical data. She was admitted to the obstetrics
department at 9.2 weeks' gestation with a three-hour clinical presentation of abdominal
pain located in the hypogastrium, colicky, intensity 6-10, non-radiating and associated
with nausea, emesis and dysuria, which did not subside with oral administration of
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butyl hyoscine bromide. Emergency exploratory laparotomy revealed a violaceous mass of approximately 3 cm in the infundibulum of
the left fallopian tube associated with 1000 cc of hemoperitoneum, consistent with a heterotopic and ruptured ectopic pregnancy. She
was evaluated in the outpatient clinic at 16 weeks' gestation with favorable clinical evolution, healed surgical wound, pathology report
confirming the diagnosis of ectopic pregnancy, and no bleeding or other alarming signs at that time.

CONCLUSIONS: Heterotopic pregnancy is an exceptional complication that is difficult to diagnose because the clinical symptoms are
nonspecific and the main manifestation may be acute abdomen associated with shock that may require emergency surgical care or

blood transfusion.

KEYWORDS: Heterotopic pregnancy; Hypovolemic shock; Transfusion; Risk factor; Abdomen acute; Laparotomy.

ANTECEDENTES

El embarazo heterotdpico es poco frecuente pero no por
ello menos grave. Su incidencia en embarazos espontaneos
es de 1 caso por cada 30,000 pacientes embarazadas y
se diagnostica ante la coexistencia simultdanea de un em-
barazo intrauterino y otro extrauterino.” El sitio anatémico
mas frecuente de ubicacién ectdpica son las trompas ute-
rinas, seguido del cuello uterino y la cavidad abdominal.?
Los factores de riesgo incluyen: enfermedad pélvica infla-
matoria, antecedente de cirugia tubarica y las técnicas de
reproduccion asistida; esta Ultima es la que mas se asocia
con una incidencia de 1 caso por cada 100 hasta 1 en 500
embarazos.®

El cuadro clinico mas comun es de dolor abdominal o de
abdomen agudo, acompafado de sangrado vaginal y, a
veces, de sintomas gastrointestinales: nduseas, vémito y
tenesmo rectal. La complicacién mas frecuente del emba-
razo ectépico es el sangrado intraabdominal, secundario a
lesion de los vasos nutricios del sitio de implantacion. Se
han descrito cuadros leves o agudos que incluyen al choque
hipovolémico y el requerimiento de transfusién o de soporte
vasopresor.*

Entre las herramientas diagndsticas Utiles esta la ecografia
transvaginal en asociacién con la fraccion beta de la gona-
dotropina coriénica humana (BhCG). El reto imagenoldgico
para el clinico incluye el pobre valor de la BhCG por la coe-
xistencia de un embarazo intrauterino que puede, o no, ser
viable, por eso la ecografia toma el papel mds importante y
se convierte en un paso necesario la visualizaciéon adecuada
y completa de los anexos en toda paciente con un emba-
razo intrauterino. Se estima que el 70% de los embarazos
ectépicos se diagnostican entre las 5 a 8 semanas de la
gestacion, 20% entre las 9 a 10, y 10% posterior a la sema-
na 11.% La atencién médica de pacientes con gestaciones
heterotdpicas se inicia con la interrupcién del embarazo
ectépico porque la localizacion extrauterina mas frecuente
son las trompas uterinas; por lo tanto, la salpingectomia
es la técnica quirdrgica de primera eleccién y la de mayor
evidencia y desenlaces positivos.5

En muchas ocasiones, la pérdida masiva de sangre se aso-
cia con choque hipovolémico. El requerimiento indispensa-
ble de transfusion sanguinea, que puede o no ser masiva,
expone a las pacientes a reacciones adversas como la so-
brecarga circulatoria asociada a la transfusion (TACO) o a
una lesion pulmonar aguda relacionada con la transfusion
(TRAL).
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La sobrecarga circulatoria asociada a transfusion, junto con
una lesion pulmonar aguda, son las principales causas de
morbilidad y mortalidad. Su caracteristica principal es el
edema pulmonar agudo en las seis primeras horas poste-
riores a una transfusiéon de hemoderivados. Los hallazgos
clinicos mas comunes son: taquicardia, taquipnea e hipoxia.
Las opacidades pulmonares bilaterales en la radiografia de
torax e hipoxemia en las pruebas de gasometria arterial u
oximetria de pulso (Pa0,/FiO,, 300, saturacion de oxigeno
menor del 90% con aire ambiente u otra evidencia de hi-
poxia) suelen acompaiiar a los hallazgos del examen fisico.’

La diferencia entre sobrecarga circulatoria asociada a
transfusion y la lesién pulmonar aguda relacionada con
la transfusion radica en que esta Ultima tiene factores de
riesgo para sindrome de dificultad respiratoria aguda y de
sobrecarga circulatoria; es decir, hallazgos de hipertensién
auricular izquierda. Los factores de riesgo para sobrecarga
circulatoria asociada a transfusion son: la edad (mas fre-
cuente en menores de tres afios y en mayores de 65 afios),
peso corporal bajo, anemia cronica, cardiopatia subyacente
(insuficiencia cardiaca y renal), transfusiones masivas en
casos de traumatismo o infusiones de hemoderivados en
goteos rapidos (cuanto mas rapida es la transfusién mayor
riesgo).¢

Los signos de sobrecarga de volumen pueden documentar-
se mediante ecocardiografia (fraccion de eyeccion, funcién
diastédlica y presiones de llenado ventricular), radiografia
de térax (indice cardiotoracico y ancho del pediculo vas-
cular), hallazgos de laboratorio (péptido natriurético tipo B
y propéptido natriurético tipo B N-terminal) o pardmetros
hemodindmicos (presién arterial sistélica y presion venosa
central). Su caracteristica mas frecuente es que desapare-
cen rapidamente luego de la reduccién de la precarga, lo que
favorece una carga hidrostatica, mas que de permeabilidad.”
La tasa de incidencia de sobrecarga circulatoria asociada
con lesion pulmonar aguda y transfusion varia segun la
poblacion estudiada o el tipo de componente. En términos
generales se estima en 0.1% en pacientes transfundidos y
hasta en 5 a 8% en los atendidos en unidades de cuidados
intensivos. Si bien su reconocimiento puede ser complejo,
el diagndstico oportuno es decisivo para evitar complica-
ciones, incluida la muerte.®

CASO CLIiNICO

Paciente de 31 afios, con antecedente de tres embarazos 'y
dos partos, fabricante de calzado, sin otros datos médicos
relevantes. Ingreso al servicio de Obstetricia del Hospital
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Universitario Clinica San Rafael con 9.2 semanas de emba-
razo, determinadas por la fecha de la Gltima menstruacién,
con un cuadro clinico de tres horas de evolucién de dolor
abdominal localizado en el hipogastrio, tipo cdlico, de inten-
sidad 6-10, no irradiado y asociado con nauseas, episodios
emeéticos y disuria, sin disminucion con la administracion
oral de butil bromuro de hioscina.

Alingreso a Urgencias se document6 un MEOWS score de 3
puntos, dados por la frecuencia cardiaca de 96 Ipm, tensién
arterial sistolica de 95 mmHg y saturacion de oxigeno al
ambiente de 94%. El abdomen se palpé sin signos de irrita-
cion peritoneal. La exploracién ecogréfica inicial encontré
un embrion de 14 mm, con embriocardia positiva. Con base
en lo anterior y puesto que la paciente tenia una tension
arterial media en limite inferior (67 mmHg), se considerd
el paso de un bolo de 500 cc de liquidos endovenosos. Se
solicitaron: hemograma, uroanalisis y gram de orina. Ante
la falta de inicio del control prenatal se indicé una ecografia
obstétrica transvaginal.

Luego de los estudios paraclinicos la paciente se encontrd
con signos vitales de: tension arterial 110-78 mmHg, media
de 86 mmHg, frecuencia cardiaca 110 Ipm, frecuencia res-
piratoria de 20 por minuto, saturacion de oxigeno 95%; FiO,
21%, MEOWS de 4 puntos, hemograma con 17,180 leucoci-
tos de predominio neutrofilico ( 82%), hemoglobina de 10.52
mg/dL con volumenes normales y 329,000 plaquetas, PCR
ultrasensible de 3.4 y uroandlisis sugerente de infeccion,
por lo que se considerd a la paciente con Q SOFA de 1. Ante
la sospecha de sepsis de origen urinario se hospitaliz6 a
la paciente para administracion del antibiético de amplio
espectro, reanimacion hidrica con cristaloides a dosis de
30 cc/kg/hy para exdmenes paraclinicos complementarios
para calculo de SOFA score.

Posterior a una hora del tratamiento establecido, la paciente
se encontrd algida, con signos vitales de: tension arterial
95-64 mmHg, media de 68 mmHg, frecuencia cardiaca 115
Ipm, frecuencia respiratoria: 19 rpm, temperatura de 36.3 °C,
saturacion de oxigeno de 95% con FiO, 28% con MEOWS de
7 puntos y abdomen con signos de irritacion peritoneal. La
ecografia transvaginal de urgencia evidencioé el embarazo
intrauterino, con embrién unico de 12 mm, con embriocar-
dia positiva y lesion paraanexial izquierda, de ecos mixtos,
asociada con abundante liquido libre en la cavidad de 75 x
69 mm. Se procedid a la laparotomia exploradora de urgen-
cia, con hallazgos de masa violacea en el infundibulo de la
trompa uterina izquierda, de aproximadamente 3 cm (Figura
1) asociada con 1000 cc de hemoperitoneo compatible con
embarazo heterotdpico y embarazo ectépico roto.

Durante el procedimiento, la paciente permanecié con
tensiones arteriales medias inferiores a los 65 mmHg, a
pesar de la administracion de cristaloides, por lo que se
activo el protocolo de hemorragia obstétrica, con indice de
choque inicial de 1.3. Requirié una transfusién masiva de
hemoderivados, paso de catéter venoso central, e inicio de
vasopresor por via central (noradrenalina a 0.3 mcg/kg/min)
con lo que se logré finalizar el procedimiento quirdrgico. El
hemograma reporté: 17,180 leucocitos, 14,220 neutrdfilos,
2,190 linfocitos, hematocrito de 30.4, hemoglobina de 10.5
y 329,000 plaquetas.
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Figura 1. Hallazgo intraoperatorio de masa anexial izquierda violacea de
3 cm ubicada a nivel infundibular.

Por lo anterior y ante la afectacion hemodindmica (reque-
rimiento de soporte vasopresor y hemoderivados) se le
transfundieron 4 unidades de glébulos rojos, 6 unidades
de plasma y cups de plaquetas y se trasladé a la unidad
de cuidados intensivos. Ahi se le administraron soporte
vasopresor y oxigeno suplementario por canula nasal, sin
sangrado activo. Para entonces, el puntaje MEOWS fue
de 4 puntos y los andlisis paraclinicos de control a las 8
horas del posoperatorio reportaron: 18,820 leucocitos,
17,070 neutrdéfilos y hematocrito de 24.1, hemoglobina de
8.77;211,500 plaquetas, tiempo de protrombina 15.7, tiempo
de tromboplastina 22.6, creatinina 0.55, lactato 5.3 y uroana-
lisis con hallazgos sugerentes de bacteriuria asintomatica.

Luego de una hora de la transfusién de la dltima unidad de
glébulos rojos, la paciente se encontré en regulares condi-
ciones generales, con disnea y signos vitales de: presién
arterial: 101-64 mmHg, media de 80 mmHg, frecuencia
cardiaca de 101 Ipm, frecuencia respiratoria: 19 rpm, tem-
peratura: 36.3 °C, saturacion arterial de oxigeno: 93% con
requerimiento de oxigeno de alto flujo con mascara de no
reinhalacion, estertores bibasales de predominio izquierdo,
ecografia de pleura con signos de sobrecarga dados por
derrame pleural, gases arteriales en equilibrio acido base,
normoxemia, con severo trastorno de la oxigenacién con
PAFI: 78. La placa de térax se observé con opacidades bi-
basales, y BNP elevado. Se considerd una reaccion adversa
transfusional tipo TACO. Se inici6 la administracién de un
diurético, corticoide y ciclos de ventilacion mecanica no
invasiva. A las 8 horas, la paciente mostré una adecuada
respuesta al tratamiento. Los gases arteriales de control se
reportaron en equilibrio dcido base y moderado trastorno
de la oxigenacioén con PAFI de 160. Se logré el control del
trastorno de oxigenacién 24 horas después del inicio de los
ciclos de ventilacién mecdnica no invasiva. Tres dias des-
pués del inicio del soporte vasopresor fue posible retirarlo,
por evidencia notable de la mejoria clinica. El hemograma de
control reporté concentraciones de leucocitosis en limites
de normalidad, aunque con persistencia de la anemia sin
criterios de transfusion: leucocitosis de 7520, neutrofilos del
57%, hematocrito 27.12%, hemoglobina: 9.47 g/dL y 198,300
plaquetas. En la ecografia obstétrica de control se verificé
la vitalidad fetal, con evidencia de embarazo intrauterino
de nueve semanas, por longitud craneo-caudal. Figura 2
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Figura 2. Ecografia pélvica transvaginal con evidencia de embrién unico
intrauterino con longitud craneo caudal para 9 semanas 1 dia de gestacion
con movimientos y embriocardiax visible.

Se le explico a la paciente la sentencia C-055 de 2022 de
la legislacion colombiana que contempla la posibilidad de
interrupcién voluntaria del embarazo cuando la salud fisica
o mental de la paciente puede verse afectada por su estado
de gestacion; ella manifesté su deseo de continuar el em-
barazo. Luego de cuatro dias de estancia en la unidad de
cuidados intensivos, se logro el traslado a hospitalizacion
general, donde tuvo adecuada mejoria clinica y nueve dias
después de su ingreso se dio de alta con control ambulatorio
en el servicio de Medicina Materno Fetal. A las 16 semanas
de embarazo fue valorada en la consulta externa, con evolu-
cion clinica favorable, herida quirdrgica cicatrizada, reporte
de patologia que confirmé el diagnéstico de embarazo ecté-
picoy, al momento, sin sangrado ni otros signos de alarma.

DISCUSION

El embarazo heterotopico es una complicacion grave que
puede derivar en choque hipovolémico o, incluso, la muerte.
Entre las manifestaciones clinicas son comunes el dolor
abdominal y sangrado vaginal y, aunque es poco frecuen-
te, el diagndstico clinico oportuno es decisivo para evitar
complicaciones.™?

Una de las herramientas para la deteccién temprana de
pacientes criticas es el MEOWS (Obstetric Early Warning
System Modified). Este sistema de alertas tempranas cate-
goriza a la paciente y establece la inmediatez de prioriza-
cion para su atencion y, posteriormente, definir el tiempo de
tratamiento médico o quirdrgico que pueda requerirse. Una
calificacion menor de 3 puntos sugiere atencién intrahos-
pitalaria que puede tardar mas de 1 hora, de 5 a 6 puntos
requiere valoracion en 1 hora de forma intrahospitalaria y
mayor o igual a 7 indica que se requiere valoracion y trasla-
do a la unidad de cuidados intensivos de forma inmediata,
en virtud del alto riesgo de deterioro clinico; por ello debe
iniciarse un tratamiento médico o quirdrgico inmediato.’

Luego de establecer el diagnoéstico de un embarazo hetero-
topico debera buscarse la estabilidad o inestabilidad clinica
de la paciente, con el fin de definir el tratamiento médico
correcto. Este se inicia con la interrupcién de la gestacion
ectopica, donde la salpingectomia es la técnica quirurgica
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ideal en caso de embarazo intrauterino viable. En un embara-
zo intrauterino no viable puede indicarse metotrexato, pero
sin dejar de atender sus contraindicaciones.*® El acceso por
laparotomia, en lugar de la laparoscopia, dependera de la
localizacion del embarazo ectopico; esta ultima es la técnica
con menor morbilidad para la paciente.’

Si bien el diagndstico oportuno disminuye complicaciones
graves, la demora en la atencién puede generar una pér-
dida sanguinea importante ocasionada por la rotura del
embarazo ectépico. Por ello, recurrir a las escalas de alerta
temprana es decisivo para la priorizacion de la atencién
y, posteriormente, con los hallazgos intraoperatorios y la
cuantificacién adecuada del sangrado, definir la necesidad
de transfusion de hemoderivados. Ademas, debe tenerse en
cuenta que, aunque la transfusién sanguinea puede permitir
la estabilidad de la paciente, pueden aparecer reacciones
adversas transfusionales, como una lesién pulmonar aguda
relacionada con la transfusién o la sobrecarga circulatoria
asociada con transfusion que, al no identificarse y tratarse
a tiempo, pueden causar la muerte de la paciente.5’

CONCLUSIONES

El embarazo heterotdpico es una afeccién potencialmente
mortal, excepcional, que requiere de una alta sospecha por
parte del ginecoobstetra. La rotura de la gestacidon ectdpica
coincide con la aparicion de un cuadro de abdomen agudo
que, en ocasiones, se asocia con inestabilidad hemodina-
mica, motivo por el que las escalas de alerta temprana re-
presentan una herramienta fundamental para el clinico. La
transfusién de hemoderivados estd indicada en pacientes
con choque hemorragico; cuando asi se requiera el clinico
debe vigilar la aparicién de reacciones adversas a la trans-
fusién y actuar inmediatamente ante los signos clinicos
sugerentes de una complicacion potencialmente mortal.
En los servicios de urgencias y unidades de obstetricia la
ecografia es cada vez de mayor utilidad para la exploracién
basica transvaginal para la visualizacion de anexos, incluso
ante una gestacion intrauterina confirmada.
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